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PRÉFACE 
La neuropsychologie, discipline moderne s' il en est, est née de la fusion au cours de la deuxième moitié 
du xxe siècle entre la neurologie et la psychologie, fusion naturelle, diront certains, mais parfois doulou-
reuse pour d'autres. Rendre compatibles les réalités de l'anatomie et de la fonction du cerveau avec les théo-
ries, largement hypothétiques et on ne peut moins matérielles, du fonctionnement de la pensée, a constitué, 
dès les premiers moments de la discipline, un tour de force auquel cliniciens et chercheurs se sont livrés 
avec plus ou moins de bonheur. II a bien fallu un demi-siècle pour que chacune des deux parties finisse par 
trouver un terrain d'entente, une plate-forme commune sur laquelle on puisse discuter, proposer, expéri-
menter, diagnostiquer, et finalement soigner, à la fois Je cerveau et J'esprit. À présent que la fusion de ces 
deux moitiés est réalisée, la neuropsychologie, ainsi devenue mature, peut se permettre d'ajouter une nou-
velle dimension à son domaine d'étude, la dimension temporelle. En d'autres termes, et ce sera sans doute 
Je nouvel enjeu de la discipline pour le siècle à venir, la neuropsychologie va à présent chercher à conce-
voir les liens entre cerveau et esprit non plus comme un objet statique d'observations et d'hypothèses, mais 
comme le fruit d'une interaction dynamique, résultat d'une évolution et en perpétuel devenir. 
Telle est la neuropsychologie du développement. 
L'ouvrage de CMJ Braun apparaît ainsi comme la matérialisation, en ce début de siècle, de ce nécessaire 
élan et de l'apparition de cette nouvelle dimension, et à ce titre, il nous arrive réellement à point nommé. 
Mais au delà de son incontestable actualité, l'ouvrage réalise un véritable tour de force. À sa lecture, on ne 
peut qu'être frappé par l'étonnante et fructueuse conjonction entre la précision et la richesse de l'informa-
tion apportée, révélatrice de la quantité impressionnante de connaissances qu'a accumulées son auteur au 
cours de la première partie de sa carrière, et l'expérience clinique sans laquelle toute cette connaissance ne 
serait que théorie sans âme. CMJ Braun est en effet J'homme idéal pour la tâche ô combien périlleuse que 
constitue un tel traité. Docteur en Psychologie Clinique, et Professeur de Neuropsychologie, il est Je par-
fait prototype du neuropsychologue moderne, à la fois clinicien, enseignant et chercheur, et à ce titre, était 
probablement une des personnes les plus aptes à se livrer à ce délicat exercice. Mais, au-delà de sa seule 
expérience, CMJ Braun est également un encyclopédi ste de la neuropsychologie. L'étendue et la diversité 
de ses connaissances dans des domaines aussi variés que Je partage de l'information entre les hémisphères 
cérébraux, les différences individuelles de la cognition humaine, ou encore l'organisation cérébrale de la 
motricité, autant de secteurs de la neuropsychologie où il a acquis une notoriété mondiale, l'éclectisme de 
son expertise, depuis la pratique quotidienne des tests neuropsychologiques, dont il est devenu l'un des spé-
cialistes incontestés, jusqu'à la connaissance approfondie de la multitude de syndromes et maladies neuro-
logiques inhérente à la neuropédiatrie, toutes ces qualités et spécificités transparaissent à chaque page de 
l'ouvrage. 
L'ouvrage lui-même est construit de manière originale en deux parties grossièrement égales représentant 
les deux facettes de la discipline: une première partie théorique comprenant toutes les bases nécessaires à 
la compréhension du développement de la cognition humaine et de son substrat neurobiologique, et une 
deuxième partie orientée plus spécifiquement vers l'évaluation et la pathologie. Le tout est indubitablement 
une réussite: dans un style alliant les qual ités d'une excellente littérature scientifique francophone, nous 
rappelant que J'auteur a fait une partie de ses études à la Sorbonne, à celle d'une parfaite rigueur didac-
tique, toute nord-américaine, CMJ Braun nous mène tour à tour dans une visite guidée du développement 
normal et pathologique de la cognition, dans une discussion approfondie du rôle des facteurs génétiques et 
épigénétiques pouvant l'influencer, dans une description moderne et documentée des différentes patholo-
gies pouvant altérer le cours de ce développement. Tout au long de l'ouvrage, la présence de nombreux 
tableaux récapitulatifs permet une lecture facile de chaque chapitre et un accès rapide à l'information, quelle 
que soit la démarche du lecteur, qu'il désire s'informer de manière complète sur un sujet donné ou au 
contraire qu'il soit à la recherche d'un détai l précis. L'étudiant en psychologie ou en médecine, Je chercheur 
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et le clinicien, l'enseignant et le thérapeute, tous trouveront à travers ce livre tout autant le plaisir d'acqué-
rir une connaissance nouvelle et la satisfaction de trouver une information utile, deux ingrédients qui feront 
sans aucun doute de 1' ouvrage une référence incontournable pour les années à venir. 
M ICHEL H ABIB 
Neurologue, Professeur Invité 
Centre de recherche de l'Institut de Gériatrie 
Université de Montréal 
Montréal, Marseille, juillet 2000 
AVANT-PROPOS 
La neuropsychologie du développement est un domaine de connaissance relativement peu défriché, mais qui 
connaît actuellement une évolution rapide. Il ne faut pas s'en étonner. D'une part les neurosciences du déve-
loppement sont un des domaines les plus dynamiques de la recherche scientifique actuelle; d'autre part, le 
monde de plus en plus complexe et compétitif qui est le nôtre, met en évidence la nécessité de permettre à tout 
un chacun, et en particulier à l'enfant, d'être en possession de la meilleure part de ses facultés pour réussir sa vie 
scolaire et sa vie tout court. Jusqu'à présent, une aide importante a été dispensée aux enfants en difficulté par les 
pédiatres et psychologues, sans que l'on pense d'emblée à consulter un neuropsychologue. On s'est cependant 
rendu à l'évidence que l'enfant vit dans un monde bien à lui et que nos notions médicales, nos théories psy-
chologiques, nos pratiques cliniques, devaient être ajustées en fonction d'une multitude de paramètres du déve-
loppement, et de leurs possibles distorsions en cas de pathologie cérébrale. Tous les domaines de la clinique, 
pédiatrie, psychiatrie, chirurgie, psychologie, orthophonie, orthopédagogie, se sont, tout naturellement, tournés 
vers les sciences biologiques, particulièrement les neurosciences, pour essayer de mieux comprendre les causes 
des troubles du développement du comportement, afin de pouvoir aussi intervenir de façon mieux ciblée, plus 
efficace, plus rationnelle. La neuropsychologie du développement est particulièrement bien placée pour trou-
ver un juste équilibre entre les théories biocentristes et environnementalistes du développement humain, car 
elle y est naturellement amenée par son double objet (cerveau et comportement) d'une part, et par son double 
objectif, fondamental et appliqué, d'autre pa1t. 
Il existe déjà depuis trente deux ans (lsaacson, 1968) plusieurs ouvrages dédiés exclusivement à l'ensemble 
de la neuropsychologie pédiatrique, ou neuropsychologie du développement humain, en langue anglaise. En 
ordre chronologique de parution, nous recommandons la lecture des excellents li vres de Hynd et Willis (1988), 
de Reynolds et Fletcher-Janzen ( 1989) et de Spreen, Risser et Edgell (J 995). L'approche retenue pour le pré-
sent ouvrage s' inspire de ces trois modèles. On peut aussi consulter avec profit les ouvrages de Bell (1984), 
Bornstein (1987), Dawson et Fischer (1994), Gray et Dean (199 1), Gunnar et Nelson (1992), Hartlage et 
Telzrow (1985), Hauert ( 1990), Himwich et Himwich (1964), Hynd ( 1988), Lemire, Loeser, Leech et Alvord 
( 1975), Marshall ( 1968), Obrzut et Hynd (1986), Rockstein (1973), Rourke (J 986), Rourke, Bakker, Fisk et 
Strang ( 1983), Rudel, Holmes et Pardes, ( 1988). Les ouvrages de neuropsychiatrie pédiatrique sont aussi extrê-
mement utiles pour les neuropsychologues (Coffey et Brumback, 1998 ; Harris, 1998). 
En langue française, aucun livre de cette sorte n'a encore été publié. Heureusement, nous disposons d'excel-
lents ouvrages de pédiatrie médicale, dont ceux de Ferrier (1984) et de Laplane ( 1985) pour l'enfant en âge pré-
scolaire et celui de Guran (1986) pour l'enfant en âge scolaire. Ritzen et collaborateurs (1981) ont publié un 
ouvrage de neuropsychiatrie infantile qui peut être fort utile aux neuropsychologues. Nous disposons aussi de 
quelques rares traités sur la neurobiologie du développement cérébral (Delacour, 1978, Feess-Higgins et 
Larroche, 1987 ; Prochiantz, 1989; Restak, 1988). Finalement, les désordres neuropsychologiques les plus cou-
rants en pédiatrie ont fait l'objet, individuellement, de quelques livres. Il en est ainsi des syndromes de l'hyper-
activité infantile (Desjardins, 1992; Dubé, 1992; Falardeau, 1992), de la dyslexie et la dysgraphie congénitale 
(Carbonnel et al, 1996; Daudin, 1992; DeMaistre, 1968; Hout et Estienne-Dejong, 1994; Maison, 1994; 
Messerschmitt, Flohic, Genot-Delbecque et Legrain, 1993 ; Serra tri ce et Habib, 1993), des troubles de l' appren-
tissage (Crichton, 1974 ; Sallou, 1993), des aphasies (Jakobson, 1969 ; Van Hout et Séron, 1983), des trauma-
tismes crâniens (Beaune, Gros et Descou1eurs, 1984), des déficits visuospatiaux et des dyspraxies de l'enfant 
(Mazeau, 1995), de la paralysie cérébrale (Robaye-Geelen, 1969, 1975), ainsi que de la réadaptation de l'enfant 
(Ledoux et Larroque, 1995; Le Méteyer, 1994). L'excellent livre de Chevrie-Muller et Narbona (1996) sur les 
aspects normaux et pathologiques du langage de l'enfant est écrit dans une optique neuropsychologique et mérite 
d'être signalé. Nous ne disposions pas, malheureusement, jusqu'à ce jour, d'un traité englobant toute la neuro-
psychologie du développement, incluant le développement normal et pathologique du cerveau ainsi que l'éva-
luation psychologique de l'enfant cérébrodysfonctionnel. C'est la lacune que le présent ouvrage souhaite combler. 
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Les chapitres 1 à 15, sont en quelque sorte une introduction générale à la neuropsychologie du dévelop-
pement. Ils s'adressent aux étudiants ayant déjà une bonne base en biopsychologie (étudiants de psychologie 
et en sciences de l'éducation, et en particulier en éducation spécialisée). Ils couvrent les domaines du déve-
loppement normal et pathologique pré- et postnatal, préscolaire, scolaire, pubertaire et adolescent. Il passe en 
revue de façon détaillée, séparément, les questions spéciales du développement des asymétries cérébrales, des 
différences neuropsychologiques entre les sexes, du développement normal des principales fonctions psycho-
logiques (sommeil, motricité, intégration sensorimotrice, langage, mémoire, intelligence, moralité, fonctions 
exécutives), de l'évolution des syndromes neuropsychologiques, de l'effet sur le développement des lésions 
cérébrales selon le type de lésion, de l'hérédité normale et pathologique des traits et systèmes neuropsycho-
logiques, et aussi, des mécanismes et dysfonctions congénitales non héréditaires. L'objectif de ces chapitres 
est de décrire les rapports cerveau-comportement, assujettis à la contrainte majeure, extrêmement lourde à 
assumer et peu connue, qu'est le développement. La pensée exposée ici n'est pas biocentriste, même si notre 
attention est constamment tournée vers le cerveau; elle ne consiste pas non plus en un quelconque cogniti-
visme, même si la neuropsychologie est souvent conçue ainsi. Les domaines non cognitifs du développement 
cérébral, mental et comportemental (alimentation, sommeil, affectivité, comportement interpersonnel, iden-
tité sexuelle, etc.) ne seront pas escamotés ici. Le neuropsychologue clinicien qui se contenterait d'appliquer 
à chaque patient une batterie standard et de documenter une liste de déficits cognitifs ne pourrait être considéré 
qu'en tant que technicien. Si on devait définir la pensée préconisée ici, il faudrait la qualifier de «centrée sur 
le développement». 
Les chapitres 16 à 26, sont plus spécialisés et plus avancés. Sans négliger les informations sur le dévelop-
pement (particulièrement de la pathologie), ils abordent principalement les questions pratiques et profession-
nelles. Ils s'adressent donc davantage aux étudiants des cursus plus avancés en neuropsychologie ainsi qu'aux 
praticiens : psychologues, neuropsychologues, ergothérapeutes, physiothérapeutes, orthophonistes, enseignants, 
orthopédagogues, pédiatres, neurologues. Ils couvrent les questions de l'évaluation neuropsychologique de l'en-
fant préscolarisé et scolarisé ainsi que le développement neuropsychologique normal et pathologique de l'enfant 
aveugle, sourd ou handicapé moteur, de la neurologie de l'enfant, de l'examen neuropédiatrique et finalement 
de l'intervention neuropsychologique auprès d'enfants cérébrodysfonctionnels. La société postindustrielle a 
besoin de neuropsychologues spécialisés en pédiatrie. Malgré les progrès de la médecine en génétique, les mala-
dies cérébrales héréditaires semblent être toujours assez fréquentes. Par ailleurs, les hommes et les femmes pro-
créent de plus en plus tardivement, ce qui entraîne davantage de risques pour des aberrations chromosomiques 
et autres désordres congénitaux. L'amniocentèse n'est pas toujours utilisée ou efficace pour dépister ces 
désordres, et certains parents décident de ne pas interrompre la grossesse malgré d'éventuelles anomalies objec-
tivées par cet examen. Les salles de classe sont pleines d'enfants «à problèmes», conséquences de l'évolution 
négative de nos conditions de vie. Ces problèmes peuvent être non seulement sociaux, mais aussi cérébraux : 
hyperactivité; troubles de l'apprentissage, voire déficience mentale- en relation avec la prématurité de plus en 
plus extrême permise par la médecine moderne; alcoolisme; cocaïnomanie ou héroïnomanie fœtales ; intoxi-
cations environnementales - dues aux insecticides, plomb, etc.; traumatismes crâniens- sans cesse plus fré-
quents. Les parents doivent donc être avertis des dangers encourus par le cerveau de leur enfant. Les enseignants 
doivent être sensibilisés à l'existence et au dépistage, ne serait-ce que grossier, des problèmes neurogènes des 
écoliers, ne serait ce que pour pouvoir prendre en compte de telles difficultés. Cela devrait contribuer, et contri-
bue déjà, à amener les enfants cérébrodysfonctionnels en consultation psychologique en milieu scolaire, ce qui 
permet bien souvent l'accès à la consultation plus spécialisée en neurologie ou en neuropsychologie en milieu 
hospitalier où, le cas échéant, les enfants pourront enfin recevoir des traitements médicaux (diètes compensa-
toires, médicaments, chirurgies, services spécialisés incluant la réadaptation) en cas de besoin. Les parents peu-
vent aussi y recevoir de précieuses informations sur les risques génétiques potentiels pour leurs futurs autres 
enfants. Le neuropsychologue-pédiatre participe à l'effort diagnostique et complète un bilan particulièrement 
poussé des aptitudes et des traits psychiques de l'enfant. Une fois son évaluation terminée, il sert de courroie 
de transmission entre la famille, le milieu scolaire, et le milieu médical. Ses recommandations peuvent avoir 
un impact majeur sur la vie du patient, car on sait que les bifurcations précoces ont un impact beaucoup plus 
grand que celles survenant tardivement. Quelques neuropsychologues travaillent aussi à la réadaptation per-
ceptivocognitive des cérébrolésés ou cérébrodysfonctionnels, même si la plupart du temps, ce sont les ergo-
thérapeutes, orthophonistes et physiothérapeutes qui s'en chargent. La réadaptation neuropsychologique semble 
être en voie de développement même si les résultats ont été modérés à ce jour. Il faut noter que la grande majo-
rité des recherches scientifiques sur l'efficacité de la réadaptation neuropsychologique ont été réalisées par des 
psychologues et neuropsychologues. C'est pourquoi à l'ensemble des chapitres portant sur les considérations 
diagnostiques, s'ajoute un chapitre important axé sur les divers types d'intervention que l'on pratique sur les 
enfants cérébrodysfonctionnels. Cinq annexes apportent les compléments suivants : une liste des distributeurs 
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de tests pour enfants et une autre liste des distributeurs de logiciels, deux compilations indexées avec biblio-
graphie, des normes secondaires pour les tests utilisés en neuropsychologie pédiatrique, et une anamnèse pour 
la neuropsychologie pédiatrique. 
Un glossaire spécialisé pour la neuropsychologie du développement complète le tout. 
CLAUDE M.J. BRAUN 
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Je dédie cet ouvrage à Sylvie et à tous ses semblables 
qui ont la vocation de soigner et éduquer 
les générations montantes. 
Chapitre 1 
DÉVELOPPEMENT PRÉNATAL NORMAL 
DU SYSTÈME NERVEUX HUMAIN 
Il est bien entendu que l'approche scientifique 
du développement prénatal consiste, du moins dans 
un premier temps, à comprendre les causes de ce 
développement, tant environnementales qu'hérédi-
taires. Par contre, dès que l'on creuse tant soit peu 
ces questions, on s'aperçoit qu'elles sont largement 
des abstractions, et qu'en réalité, ces deux facteurs 
sont interactifs. C'est pourquoi ce chapitre expose 
en détail s la théorie épigénétique du développe-
ment prénatal. Seront abordés ensuite, les princi-
paux paramètres neurodynamiques spécifiques du 
développement : la neurogenèse, la gliogenèse, la 
synaptogenèse, la pharmacogenèse. Puis nous nous 
pencherons sur les potentialités concrètes du com-
portement fœtal qui se résument essentiellement au 
répertoire des réflexes du fœtus. 
HÉRÉDITÉ 
Beaucoup d 'aspects du développement sont fixés, 
pour toujours, au moment même de la conception, 
alors que les gamètes parentaux négocient chacun 
une moitié de la descendance. Le développement du 
cerveau, comme de tous les aspects corporels, est 
rigoureusement assujetti à la dictature des gènes 
(Changeux, 1983), à la différence près, que le cer-
veau ne ressemble pas à n' importe quel organe. Il est 
le siège de tous les comportements, de la personna-
lité, de tous les vécus subjectifs, ainsi que de l'en-
semble des aptitudes cognitives. Nous consacrerons 
plusieurs chapitres à mieux comprendre la spécificité 
des mécanismes de la transmission des caractères 
(phénotypes) par les gènes (génotypes), en faisant 
particulièrement attention aux anomalies héréditaires 
du cerveau, et en distinguant clairement celles-ci des 
désordres constitutionnels non héréditaires. Les 
résultats des effets globaux et à long terme des gènes 
nous intéressent souvent davantage en neuropsycho-
logie, que les actions immédiates, moléculai res, des 
gènes comme telles. Il sera néanmoins utile dans un 
premier temps, de faire la description des change-
ments que 1' on observe dans le développement de 
l'embryon, et ensuite du fœtus, du nourrisson, etc., et 
cela en dépassant quelque peu les considérations 
purement cérébrales. En effet, on comprendra rapi-
dement que tout dépend de tout en matière de biolo-
gie du développement : la moindre enzyme, le plus 
petit des acides aminés, la plus anodine des hor-
mones, peuvent participer, de façon cri tique, à des 
cascades de développement dans plusieurs des sys-
tèmes corporels, à différents moments. Il existe une 
multitude de facteurs de croissance du cerveau, tous 
programmés et lancés par l 'horloge génétique. Cer-
tains mécanismes tels la division et la prolifération 
cellulaires, sont évidemment au cœur de la neuroge-
nèse et servent de blocs de construction (Changeux, 
1983). D 'autres mécanismes tels la gliogenèse, et 
l'activité génétique interne au jeune neurone, servent 
à canaliser le développement de celui-ci dans une 
direction donnée, pendant un temps délimité, creu-
sant en quelque sorte une «ornière » pour contraindre 
les changements, en particulier les assemblages neu-
ronaux. Les pigments rétiniens contribuent à canali-
ser la cascade du développement de la projection 
visuelle. C'est pourquoi les albinos ont les couches 
du corps genouillé latéral assez désorganisées. On 
sait aussi que les albinos ont une bien mauvaise 
vision. Il est maintenant reconnu que même la cir-
cuiterie oculomotrice est compromise dans son déve-
loppement ainsi que certains mécanismes auditifs 
centraux (Cree!, Conley et Parks, 1983). 
D 'autres mécanismes, opérant plus près des cibles 
à l'arrivée, tels l'hormone facteur de croissance ner-
veuse (Levi-Montalcini et Calissano, 1974) et la 
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synthèse ponctuelle et locale de certaines molécules, 
dites «d'adhésion cellulaire» (Ede! man, 1987), 
favorisent aussi les poussées de croissance dans le 
cerveau et peuvent même les canaliser. Une multi-
tude d'autres facteurs, aptes, semble-t-il, à canaliser 
de façon plus ou moins précise, la migration neuro-
nale et l'axonogenèse peuvent être étudiés. Ils com-
prennent diverses hormones, des gradients ioniques 
(électriques), des anticorps et des neurotransmet-
teurs (Létourneau, 1986). Certaines hormones, telles 
les hormones stéroïdes (testostérone, estrogène, pro-
gestérone) influencent le développement de cer-
taines parties (souvent sexuellement dimorphes) du 
cerveau, comme l'hypothalamus (1' aire préoptique 
en particulier) et de l'hypophyse (Toran-Allerand, 
1986). Ces effets des hormones stéroïdes touchent 
une grande diversité de paramètres neurohistolo-
giques tels le nombre de neurones, leur taille, la lon-
gueur des dendrites, le nombre d'épines, le nombre 
et le type de synapses, la densité axonale, etc. De 
même, la thyroxine, hormone de la glande thyroïde, 
contribue au développement précoce du cerveau. 
Une insuffisance de thyroxine réduit le métabolisme 
et ralentit la croissance du cerveau. Un excès de thy-
roxine accélère anormalement certains aspects du 
développement cérébral. On observe, par exemple, 
une précocité des profils électroencéphalogra-
phiques et une prolifération des épines dendritiques. 
Il faut dire que l'accélération biologique artificielle 
du plan génétique n'est généralement pas une bonne 
chose. Les rats ayant reçu des injections de thy-
roxine à la naissance manifestent des troubles d'ap-
prentissage à l'âge adulte (Eayrs, 1968). Dans tous 
les cas, dans le développement normal, pas une 
molécule ne peut être synthétisée, pas une molécule 
ne peut se mettre en mouvement, sans qu'au moins 
un gène n'en ait ainsi décidé. 
ENVIRONNEMENT 
Le corps peut être considéré comme faisant partie 
de l'environnement. En effet, seule une infime partie 
de chaque cellule (ses chromosomes) contient le 
code génétique. Le développement corporel s'ex-
prime à tout moment sous la forme de nouvelles 
structures et de nouveaux mécanismes qui entrent 
eux-mêmes en interaction constante avec l'appareil 
génétique. L'appareil génétique n'est rien d'autre 
que l'acide désoxyribonucléique. Mais d'emblée, ce 
code génétique que l'on a l'habitude de concevoir 
comme étant immuable, est en constante interaction 
intensive avec le corps. En effet, l'acide désoxyri-
bonucléique forme des copies partielles de lui-
même, mobiles et agissant rapidement. Les chaînes 
d'acide ribonucléique déterminent directement toute 
transformation corporelle allant de la synthèse d'une 
molécule à la mise en place d'un organe complet. 
Les molécules formant le corps servent de signaux 
que les gènes attendent et détectent pour déclencher 
de nouveaux processus. Cela signifie que le milieu 
interne, c'est-à-dire le corps ou, vu autrement, l 'en-
veloppe immédiate du génome, doit être considéré 
comme un environnement non génétique en soi de 
première importance, surtout pendant le développe-
ment prénatal. Ainsi, les états psychologique, nutri-
tionnel, de santé corporelle, immunitaire, sanguin, 
ergonomique de la mère seront de première impor-
tance pour l'embryon ainsi que pour le fœtus. 
Dans les phases prénatales et périnatales, ces 
zones d'interaction intense entre l'hérédité et le 
milieu s'appellent l'épigenèse (Changeux, 1983). 
ÉPIGENÈSE 
Le développement cérébral, vu comme une trajec-
toire d'interactions intenses entre l'hérédité et les 
milieux (surtout internes), a été décrit dans la théorie, 
dite de l'épigenèse, par Changeux (1983). Résumons 
quelques-uns des principes majeurs de cette théorie. 
Passage de la profusion à la sélectivité 
L'embryogenèse fait une large place à la redon-
dance dans ses premières phases. En effet, non 
seulement on observe ce phénomène pour chaque 
synapse en développement (les terminaisons axo-
nales luttent pour pouvoir établir des connexions 
synaptiques et seules une minorité d'entre elles sur-
vivent, tandis que les terminaisons vaincues se reti-
rent et dégénèrent), mais encore on constate la 
dégénérescence de populations entières de neurones. 
Passage de la volatilité à la stabilité 
Ce principe s'applique plus particulièrement 
aux aspects moléculaires de la synaptogenèse. En 
effet, les molécules neuroréceptrices s'unissent 
au récepteur dendritique avant l'arrivée des cônes 
de croissance neuronale des candidats neuronaux 
présynaptiques. Ces molécules, très mobiles et clair-
semées, sont d'abord situées aux alentours du 
dendrite. Puis, à l 'arrivée des terminaisons axonales 
en croissance, elles se regroupent, se concentrent et 
se stabilisent à la jonction synaptique, de sorte que 
leur nombre se réduit. 
Passage de l'éphémère au durable 
Ces mêmes molécules neuroréceptrices ont une 
demi-vie de 18 à 20 heures à la phase embryonnaire 
et une demi-vie de Il jours à la phase adulte. 
Passage de la redondance à la parcimonie 
Bien que la question suscite encore des débats, 
Changeux postule que la valeur de l'information 
d'une synapse dans un répertoire de comportements 
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donné non seulement contribue à réduire le rapport 
signal/bruit du taux de décharge à n' importe quelle 
synapse, mais encore prévient la dégénérescence et 
la mort des cellules. 
Passage de la plasticité à la rigidité 
L'activité embryonnaire en soi, les sensations tac-
tiles et auditives, les contractions des muscles du 
tronc, le sommeil et la marche, la succion du pouce, 
et ainsi de suite, sont un apprentissage, qui condi-
tionne à son tour la sélectivité synaptique et fixe les 
connexions. 
Passage de l'activité libre à la facilitation des 
schèmes 
Comme nous l'avons mentionné précédemment, 
les réseaux neuronaux sont conditionnés par des 
mécanismes de rétroaction, plutôt nombreux dans la 
vie embryonnaire. Toutefois, l' activité embryonnaire 
comme telle est fortement soumise à l'influence 
génétique. L'embryon est donc programmé pour 
créer son propre milieu d'apprentissage. 
Passage de la diffusion à l'emplacement 
sélectif 
Les cônes de croissance neuronale peuvent «se 
tromper», et il leur arrive à l 'occasion de se retrou-
ver dans un réseau auquel ils ne peuvent s' intégrer. 
Les populations de cellules homogènes sur Je plan 
fonctionnel interagissent de façon à faire corres-
pondre les réactions métaboliques de chaque cellule 
aux molécules d'adhérence cellulaire, qui influent à 
leur tour sur les gènes dont elles sont issues. Il existe 
davantage « d'endroits interdits» aux neurones en 
croissance que de cibles viables pour eux. 
Périodicité critique ou cascade épigénétique 
La masse totale d 'ADN par cellule n'est que 
600 fois plus importante chez J'être humain que 
chez la drosophile alors que le nombre de neurones 
est 1 000 000 fois plus grand chez le premier 
que chez la seconde. Les l 000 000 000 000 000 ou 
l 0 000 000 000 000 000 synapses que renferme Je 
cerveau d'un adulte normal sont produites par un 
ovule fertilisé ne contenant que lOO 000 gènes. De 
toute évidence, certains des constituants du corps 
humain (cQmme les protéines) sont récupérés et 
réutilisés, de la vie végétale à la vie animale, d'une 
espèce à l'autre et d' un organe à l'autre au sein d'un 
même organisme, et assimilés de diverses manières 
pour ainsi dire. Les gènes de structure peuvent donc 
être utilisés à différentes fins, à différentes étapes de 
l' embryogenèse. Mais il ne s'agit là que d ' une des 
façons dont l'épigenèse s'y prend pour économiser 
la matière première. Dans tous les domaines, et sur-
tout en neurogenèse, elle tire parti de la continuité 
topographique des systèmes, et particulièrement de 
la projection des fibres. Les plages visuelles situées 
dans les lobes temporaux et pariétaux viennent 
immédiatement à la suite des réseaux occipitaux 
et ensuite des plages géniculées, qui suivent elles-
mêmes les plages rétiniennes. Ces schèmes de crois-
sance permettent de réaliser, chez l'embryon, une 
économie de programmation génétique, la continuité 
sélective réduisant le nombre de molécules de liaison 
nécessaires, celles-ci n'étant programmées que par un 
nombre réduit de gènes de structure distincts. Cette 
économie de l'influence génétique serait impossible 
sans l' existence de cascades embryonnaires contrô-
lées par de faibles quantités de gènes de régulation. 
Notons l'imbrication d'un certain nombre de méca-
nismes par lesquels le développement fait une extra-
ordinaire économie de moyens pour en arriver au 
phénotype. La totalité du code génétique de l'humain 
se résume à 23 paires de chromosomes, et environ 
100 000 gènes. Les événements spécifiques, distincts 
et ponctuels mobilisés pendant le développement 
se dénombrent par milliards. Par exemple, le nombre 
de neurones du cerveau est de l'ordre de 1Q1 2, tandis 
que le nombre de synapses est de l'ordre de 1 01 s 
(Habib, 1993). Le nombre de molécules distinctes du 
corps est de l'ordre des millions. Comment réconcilier 
la dictature des gènes avec une telle diversité d'élé-
ments corporels? Il est évident que chaque événement 
ne peut être programmé par son gène spécifique. Pour 
répondre à cette question, les principes des écono-
mies par facilitation environnementale, par périodes 
critiques, par cascades, par topographies multiples, 
par réutilisation de molécules, le tout géré par une 
hiérarchie fonctionnelle des gènes, sont fort utiles 
(Changeux, 1983). La vie, qu'elle relève du règne 
végétal ou animal, est une propriété émergente de 
quatre classes de petites molécules organiques : les 
acides aminés, les nucléotides, les sucres et les acides 
gras. Les gènes qui contrôlent la fabrication, les mou-
vements et les regroupements de ces molécules, sont 
réutilisés en une diversité de moments et de combi-
naisons, sous le contrôle de hiérarchies de plus en plus 
complexes de gènes, selon le stade évolutif de l'orga-
nisme. Les gènes haut placés dans la hiérarchie sont 
appelés gènes de « contrôle ». Ils sont capables non 
seulement de contrôler une grande diversité de trajec-
toires du développement, mais ils sont aussi capables 
d'exploiter les caractéristiques du milieu externe (sti-
muli environnementaux) et même leurs récurren-
ces pour en faire des partenaires du développement. 
Divers termes ont été utilisés pour décrire la hiérar-
chie de contrôle des gènes :dans le modèle que l'on 
dénomme aujourd'hui «Jacob-Monod», le sommet de 
la hiérarchie contient les gènes régulateurs, le milieu 
les gènes opérateurs, et le bas de la hiérarchie, les 
gènes de structure (figure 1-1). 
Les éléments de base du corps sont synthétisés à 
partir de l'action de gènes de structure. Toutefois, 
1' action des gènes de structure est modulée par 
d'autres gènes qui sont davantage sensibles aux évé-
nements corporels, ainsi qu 'au passage du temps. 
Un exemple illustrera ce propos. On a beaucoup 
étudié le développement de la somesthésie des 
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MÉTABOLITE 
RÉGULATEUR 
GÈNE 
RÉGULATEUR 
1 
1 GÈNE ] OPÉRATEUR 
GÈNE DE ) 
STRUCTURE 
ACIDE 
AMINÉ 
FIGURE l-1. - LE MODÈLE JACOB-MONOD DE LA HIÉRARCHIE 
DES GÈNES. Jacques Monod et François Jacob ont beaucoup 
contribué à émanciper notre compréhension de la dynamique 
génétique. Ils ont fait valoir qu'il existe une hiérarchie des 
gènes, certains jouant un rôle de maître d'œuvre ou chef d'or-
chestre et d'autres d'exécutant ou subalterne, que certains 
gènes sont plus sensibles que d'autres à l'environnement, que 
les gènes forment un système dynamique réagissant très rapi-
dement à certains niveaux où très lentement à d'autres. Bref, 
ils ont conceptualisé de nombreux modes par lesquels ces dif-
férents gènes interagissent dans l'espace et dans le temps, et 
agissent sur le corps, et réagissent à lui. Voir Monod ( 1973) et 
Jacob (1990). 
vibrisses chez divers rongeurs (Clopton, 1986). Ce 
développement procède, entre autres, par une cas-
cade centripète, réalisée en période critique, sous 
l 'influence de l'environnement externe, comportant 
un maintien rigoureux de la répartition topogra-
phique d'un bout à l'autre du système. Les vibrisses 
du rat, par exemple, projettent du museau au gan-
glion trijumeau, au thalamus, et au cortex somesthé-
sique controlatéral. Le développement procède de la 
périphérie vers le centre, c'est-à-dire, des vibrisses 
elles-mêmes au ganglion trijumeau, au thalamus, ·et 
au cortex. La topographie est respectée à chaque 
étape du développement, de telle sorte que les 
regroupements de neurones sensoriels sous-cOiti-
caux, ou barillDns, sont arrangés dans le même ordre 
que les vibrisses, tandis que les barils corticaux de 
la couche IV du cortex s'alignent sur les barillons. 
Ceci permet au génome de faire 1' économie de la 
topographie, les instructions génétiques pour ce sys-
tème se répétant à chaque étage. La stimulation des 
vibrisses par l'environnement est une condition du 
développement de la projection nerveuse. Ceci est 
exploité par le génome, qui réalise ainsi de nou-
velles économies de gestion, et par le fait même, 
d'infrastructure. La cautérisation précoce d'une 
vibrisse fait avorter la cascade de développement 
des barrillons et barils en aval. Toutefois, cet effet 
est lui-même placé sur un gradient temporel, c'est-
à-dire, respecte des périodes critiques. En effet, 1' ef-
fet thalamique ne s'observe pas si la cautérisation a 
lieu après le se jour, tandis que l'effet cortical s'ob-
serve jusqu'au 7e jour. Ceci permet à nouveau des 
économies dans le génome, celui-ci ne devant acti-
ver ses gènes de contrôle que pendant un intervalle 
limité. Voir Braun ( 1990) pour une analyse épisté-
mologique de la théorie épigénétique. 
NOTION DE PÉRIODE CRITIQUE 
La notion de période critique est un vieux concept 
en neurobiologie. Toutefois, son apparition dans la 
méthode expérimentale date des travaux de Stockard 
(1921) qui a démontré que l'on pouvait créer des 
poissons «monstres» en injectant des substances chi-
miques dans l'embryon, seulement à des moments de 
susceptibilité particulière. Beaucoup de recherches 
ont été réalisées sur une grande diversité de périodes 
critiques, à un point tel qu'à défaut d'une définition 
stricte de ce qu'est une période critique, pratique-
ment rien du développement n'y échappe, ce qui 
risque de transformer ce concept riche en un fourre-
tout stérile. Une définition précise a été élaborée par 
Almli et Fin ger ( 1987). Une période critique, au sens 
strict, comporterait : a) un début et une fin bien iden-
tifiables; b) elle aurait une dimension intrinsèque-
ment biomaturationelle; c) elle serait déclenchée par 
un stimulus externe spécifique auquel l'organisme 
serait particulièrement sensible (au moment oppor-
tun); et d) elle laisserait entrevoir un système interne 
qui serait modifié durant la période. Le développe-
ment du chant chez certains oiseaux est un exemple 
patent d'un tel phénomène. En effet, l'émergence du 
chant, chez certaines espèces, est purement congéni-
tale, le chant se manifestant même chez des spéci-
mens n'ayantjamais eu l'exemple du chant d ' autres 
oiseaux. Selon la saison, des processus hormonaux 
se déclenchent modifiant la structure même du cer-
veau (par un mécanisme hémisphériquement asymé-
trique d'ailleurs), fournissant alors l'infrastructure 
requise pour la production du chant. Finalement, le 
chant sera grandement stimulé par la présence 
d'autres mâles avec lesquels le jeune voudra rivali-
ser pour son territoire (Rosenzweig et Leiman, 
1991 ). C'est parce que toutes ces conditions ne sont 
pas réunies lors de certains changements importants 
au cours du développement chez l'humain, qu'on a 
inventé d'autres termes réalisant divers compromis. 
Par exemple, on a évoqué des périodes «sensibles», 
«optimales», de «vulnérabilité», etc. (Almli et 
Finger, 1987). 
THÉORIE DE LA VALIDATION FONCTIONNELLE 
Jacobson (1970) a émis l'hypothèse qu'un certain 
type de neurone, l'interneurone en circuit local, est 
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particulièrement bien placé (un peu partout dans le 
cerveau) pour gérer l'influence de l'environnement 
dans 1' assemblage des systèmes fonctionnels. Il a 
appelé ce processus, la «validation fonctionnelle». 
Jacobson pensait que ceux de ces neurones qui 
ne se faisaient pas intégrer tôt dans des systèmes 
fonctionnels mourraient. Edelman (1987) a proposé 
pour sa part qu'une proportion importante de ces 
neurones reste en place toute la vie durant, et ta-
pisse l'ensemble du cerveau. Ces neurones seraient 
des unités de réserve, servant 1 'apprentissage qui, 
bien entendu, continue jusqu'à la mort. Ces neu-
rones, même chez l'adulte, peuvent aussi, d'après 
Edelman, servir la réorganisation de systèmes fonc-
tionnels aussi topographiquement contraints que la 
représentation somesthésique du corps dans le cor-
tex somesthésique primaire. En effet, il fait valoir 
que les cartes des champs réceptifs de ces neuro-
nes, après lésion périphérique, se réorganisent et se 
déplacent légèrement, recrutant une proportion 
importante de neurones préalablement non engagés, 
pour renforcer la fonction privée d'une afférence 
majeure telle qu'un ou plusieurs doigts, etc. 
La théorie épigénétique du développement est 
maintenant appuyée par l'expérimentation. Par 
exemple, l'on sait que l'énucléation, ou la mutilation 
imposent des réorganisations fonctionnelles adap-
tatives (selon les fonctions résiduelles) des neu-
rones du cerveau (O'Leary, 1996). Par ailleurs, des 
transplantations hétérotopes précoces de neurones 
(neurones provenant de plages vouées à d'autres 
fonctions) forment des réseaux fonctionnels dans 
les plages de destination, non sans avoir d'abord 
connu un développement préalablement aberrant. 
Par exemple, des neurones corticaux somesthésiques 
implantés dans le cortex visuel vont d'abord tenter 
d'envoyer des projections axonales vers la moelle 
épinière. Mais ces projections connaîtront ensuite 
une rétraction, et ces mêmes neurones enverront par 
la suite des projections aux tubercules quadriju-
meaux supérieurs (O'Leary, 1996). 
NOTION DE CANALISATION 
Le terme «canalisation » provient de C.H. Wad-
dington, biologiste du développement et généticien 
(Waddington, 1956, 1957, 1962). Selon cet auteur, 
les schémas du comportement (phénotypes), les tis-
sus corporels et l'action des gènes à leur base se 
développent de façon «canalisée», c'est-à-dire à 
l'intérieur de limites permises et imposées par divers 
systèmes complexes de rétroaction. Ainsi, une cas-
cade développementale comportant des change-
ments tant parallèles que sériels pourrait tolérer du 
«bruit » ou des erreurs dans les composantes, erreurs 
qui pourraient être compensées par d'autres compo-
santes sous l'effet de la rétroaction. Waddington a 
dénommé« créode » l'unité organisée et contrainte 
dans le cadre d'un tel système de rétroaction. Ce 
type de système est devenu très courant en électro-
nique. Nous construisons couramment des circuits 
avec composantes à production variable ou impré-
cise, s implement parce que le système se fie sur la 
rétroaction de la production juste avant la fi n de la 
chaîne, pour ajuster ces erreurs faites au courant de 
la chaîne de production. Ainsi, l'ensemble du sys-
tème (diverses composantes selon le cas) finit par 
«copier » et exécuter précisément le programme 
prévu en fin de route. Ceci représente un «avantage 
économique» important, permettant d'éviter l 'exi-
gence non seulement d'une grande précision des 
composantes, mais aussi d'échapper à la rigidité 
d'une production linéaire simple. Le système élec-
tronique devient dès lors capable de s'autoajuster. 
En biologie, Waddington et divers successeurs ont 
considéré que de tels mécanismes de canalisation 
protégeaient les organismes contre les perturbations 
environnementales et diverses mutations mineures. 
Ce concept est très utile en ceci qu'il permet de 
comprendre de façon concrète et logique la tendance 
naturelle des organismes vivants vers l'harmonie la 
plus grande, compte tenu des diverses agressions 
subies au cours du développement. À défaut d'un 
tel concept, le platonisme (idées innées parfaites à 
l'origine du développement) ou un concept naïf de 
l'action génique sont les alternatives les plus plau-
sibles. 
DÉVELOPPEMENT DES TISSUS CÉRÉBRAUX 
AVANT LA NAISSANCE 
L'embryon se compose initialement de trois 
couches de tissus nommées endoderme, mésoderme, 
et ectoderme. La première, interne, donnera nais-
sance aux viscères, la deuxième, intermédiaire, à la 
musculature et au squelette, et la troisième, externe, 
à la peau et au système nerveux. Savoir ceci aide à 
mieux comprendre la pathologie. Il y a en effet un 
lien important entre la peau et le système nerveux 
dans les pathologies, la neurofibromatose étant un 
exemple d'une maladie non immune, le lupus éry-
thémateux d'une maladie auto-immune et la der-
matite allergique d'une maladie immune; elles 
touchent toutes trois les deux systèmes, peau et 
cerveau, et toutes trois sont héréditaires autoso-
miques. 
Voici comment la couche ectodermique de l 'em-
bryon évolue pour former le système nerveux. Vers 
la troisième semaine, apparaît une plaque (neurale) 
en forme de poire sur le dos de l'ectoderme. 
Ensuite, il se creuse un sillon (neural) dans cette 
plaque. Le si llon se referme sur lui-même, ne lais-
sant d'ouverture qu'à chaque extrém ité, jusqu'au 
25e jour. Puis les deux extrémités se referment et le 
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tube (neural) ainsi formé se remplit de liquide, dit 
céphalorachidien. Un défaut de fermeture de l'ex-
trémité antérieure du tube neural peut produire 
l' anencéphalie, et un défaut de fermeture de l' extré-
mité postérieure un spina bifida (voir les chapitres 
suivants pour plus de détails). Sur les rebords de la 
fermeture longitudinale du tube neural se forme une 
crête (neurale) bosselée. De là partent des neurones 
qui formeront les ganglions rachidiens, endroits où 
les nerfs rachidiens postérieurs contiennent les 
corps cellulaires de leurs neurones bipolaires, d'où 
le gonflement à cet endroit. Vers la 4e semaine de 
gestation, les trois vésicules primaires (prosencé-
phale, mésencéphale et rhombencéphale) se forment 
à partir de la moitié antérieure du tube neural, tan-
dis que la moitié postérieure du tube formera la 
moelle épinière. 
Cependant il faut se garder d'une interprétation 
trop simpliste du lien entre les couches embryon-
naires (endoderme, mésoderme et ectoderme) et les 
systèmes adultes. Par exemple, bien qu ' il soit glo-
balement vrai que l'ectoderme donne naissance au 
système nerveux, le système nerveux est lui-même 
ramifié de structures provenant d'autres couches 
embryonnaires. Par exemple, la vascularisation du 
système nerveux provient de la couche embryonnaire 
mésodermique. De même, la microglie, une cellule 
proprement cérébrale, est en fait un macrophage 
appartenant au système immunitaire et provenant elle 
aussi de la couche embryonnaire mésodermique. 
Plus précisément, la microglie primitive provient des 
vaisseaux sanguins. La première migration, étudiée 
chez le rat par Chugani et al, 1991, débute avant le 
1se jour après la conception. Le tableau 1-1 présente 
les stades de croissance générale chez l'être humain. 
Pour revenir au développement du cerveau, nous 
portons maintenant notre attention aux deux princi-
TABLEAU 1-l. - STADES DE CROISSANCE ET DE DÉVELOPPEMENT 
HUMAIN. 
PÉRIODE DE CROISSANCE 
Prénatale 
Ovule (pré-embryonnaire) 
Embryon 
Fœtus 
Enfant prématuré 
Naissance 
Nouveau-né 
Première enfance 
Enfance pré-pubertaire 
Puberté (filles) 
Puberté (garçons) 
Adolescence (filles) 
Adolescence (garçons) 
ÂGE APPROXIMATiF 
0 à 280 jours 
0 à 14 jours 
14 jours à 9 semaines 
9 semaines à la naissance 
27 à 37 semaines 
Moyenne 280 jours 
4 premières semaines 
1 à 6 ans 
6àl0ans 
8 à JO ans 
JO à 12 ans 
13 ans 
155 ans 
paux types de cellules Je composant, les neurones et 
les glies. Les neurones servent essentiellement à 
relayer l'information. Ce relais est l'essence même 
de l'intelligence, chose qui peut ne pas paraître évi-
dente de prime abord. On distingue plusieurs aspects 
du développement des neurones et glies : la prolifé-
ration (division cellulaire ou mitose), la migration, 
l'agrégation, la cytodifférenciation, la mortalité cel-
lulaire et subcellulaire, l'axonogenèse et la synapto-
genèse. 
ONTOGENÈSE DES NEURONES 
La neurogenèse commence par la division cellu-
laire dans le tube neural. Plus précisément, elle se 
produit à proximité de la zone ventriculaire du tube 
neural, c'est-à-dire à proximité du canal au centre du 
tube contenant du liquide céphalorachidien. Le pro-
cessus de mitose est plus dynamique qu'il n'y paraît 
à première vue. En effet, le neurone «S'agite» avant 
de se diviser, de telle sorte qu'il se déplace quelque 
peu dans le tube neural en oscillations, phase que 
l'on dénomme le cycle mitotique. Le neurone 
«parent» se détache de la base ventriculaire pour 
ensuite s'y rattacher à nouveau et se diviser. Un peu 
paradoxalement, les jeunes neurones vont alors 
migrer, en vagues, vers la périphérie en se frayant 
un chemin à travers les tissus ayant préalablement 
été mis en place, de telle sorte que les couches de 
tissus, souvent appelées <dames», se superposent les 
unes aux autres du centre vers la périphérie du cer-
veau. On se doute bien que certaines propriétés des 
tissus existants serviront à guider et canaliser la 
migration des générations subséquentes, de façon à 
ce que celles-ci puissent former des systèmes anato-
mofonctionnels distincts. Ainsi, on èomprend que 
les proliférations, différenciations, migrations et 
agrégations sont des processus en superposition par-
tielle dans le temps, interdépendants dans le déve-
loppement. La mitose neuronale peut à certains 
moments du développement fœtal être phénomé-
nalement rapide. Evrard ( 199S) estime qu'au cours 
des 4e et se mois, le cerveau est capable de produire 
jusqu'à S 000 neurones à la seconde! Jusqu'à tout 
récemment, on a cru que la neurogenèse cessait à 
cinq mois de vie fœtale. On vient de découvrir que 
plusieurs milliers de neurones naissent chaque jour, 
chez le macaque adulte, et migrent jusqu'au cortex 
(Gould et al, 1999). 
ONTOGENÈSE DES GUES 
Les glies jouent une multitude de rôles : canalisa-
tion de l'axonogenèse et de la migration neuronale, 
isolement électrique, gestion des déchets cérébraux, 
alimentation des neurones, équilibre électrolytique 
des neurones, réparation des bris, etc. Le découvreur 
de la cellule gliale, Ramon Y Cabral avait déjà remar-
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qué, au tournant du xxe siècle, que les cellules gliales 
servent de support au développement de la projection 
à distance de 1 'axone neuronal (figure 1-2). 
Mais il n' y a pas que les extensions gliale et axonale 
qui soient interdépendantes dans le développement. Il 
faut comprendre que non seulement les cellules doi-
vent se former, se multiplier, se différencier, mais elles 
doivent aussi s'entrelacer, se connecter anatomique-
ment, et entrer en rapports fonctionnels multiples, 
selon une chronologie particulièremént complexe. Ces 
mêmes cellules gliales qui auront servi à canaliser 
l' axonogenèse, les oligodendroglies, vont littéralement 
envelopper l'axone neuronal par la suite, afin de servir 
de gaine graisseuse, électriquement isolante, facil itant le 
transport rapide de décharges électriques du neurone. 
MORTALITÉ CELLULAIRE ET SUBCELLULAIRE 
Pendant l'embryogenèse cérébrale, de nom-
breuses cellules neuronales et gliales ne survivront 
pas à la compétition avec leurs consœurs, ou aux 
programmes génétiques prévoyant leur disparition 
(apoptose). Par exemple, chez le poulet, 40 p.l 00 
des neurones moteurs de la moelle épinière mour-
ront entre les se et 10e jours de la vie embryonnaire 
(Hamburger, 1975); (figure 1-3). Chez le rongeur, 
30 p. lOO des neurones corticaux mourront (O'Leary, 
1996). 
Chez l' humain, on retrouve ici et là des mani-
festations spectaculaires de ces hécatombes neuro-
nales, selon le moment et l'endroit. Par exemple, 
une des couches (lames) de neurones du cortex céré-
bral disparaît complètement avant même que le bébé 
humain ne naisse (les neurones de la couche I ayant 
une ramification dendritique horizontale). Un autre 
exemple est celui du corps calleux : celui-ci connaî-
tra une importante perte de ses effectifs, chez l'hu-
main, avant la naissance (Koppel et Innocenti, 1983). 
Aussi, entre l'âge d ' un an et la maturité, l'humain 
SURFACE EXTERNE Cellule gliale radiale 
Zone marginale 
Plaque corticale 
Cellules g liales radiales 
Zone intermédiaire 
Zone subventriculaire 
Zone ventriculaire 
Cellules gliales radiales 
__ 1 
1111 Ill( ••• •••• .~ 1 1 111 Il Il (1 1 
1 1 1 
~ r-!-- 1 1 
----
~ 
-- 1 1 
1 1 1 1 
1 1 1 1 1 1 
1 1 1 1 1 
Il Il 1 1 1 1 
-i'J Il( l Ill Ill Il Ill Il ·.·~ 1 1111 
SURFACE INTERNE 
Prolongement céphalique 
Neurone migrateur 
Prolongement de la queue 
du neurone migrateur 
FIGURE 1-2. - LA GLIOGENÈSE. Très tôt au cours du développement du cerveau, des cellules gliales radiales recouvrent toute la lar-
geur des hémisphères cérébraux en voie de formation. Elles jouent le rôle de fils qui guident la migration des neurones. La migra-
tion procède de la région centrale du cerveau où se trouvent les bordures des ventricules, vers la périphérie. On voit ici un neurone 
migrateur grimpant le long d 'une fibre gli ale radiale (voir Cowan, 1979). 
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FIGURE 1-3. - LA MORTALITÉ NEURONALE AVANT LA NAISSANCE. 
Mort spontanée (apoptose) des neurones moteurs de la moelle 
épinière au cours du développement embryonnaire du poulet. 
Les valeurs en abscisse correspondent au nombre de jours de 
développement de l'œuf. Les valeurs en ordonnée correspon-
dent au nombre total de cellules dans une colonne latérale 
motrice. Quarante pour cent de ces neurones meurent en 
quelques jours (voir Hamburger, 1975). 
normal perd environ 35 p.l 00 de ses neurones fron-
taux (Huttenlocher, 1990). Il faut comprendre toute-
fois que les neurones ne sont pas les seuls éléments 
du système nerveux à être émondés. 
On observe des phénomènes de réduction à prati-
quement tous les niveaux de l ' architecture cérébrale. 
Au-delà des neurones eux-mêmes, et parmi les neu-
rones survivants, on observe des «économies» aux 
niveaux des arborisations dendritiques et axonales. 
De même, le nombre des épines sur chaque dendrite 
sera lui aussi réduit. Finalement, sur les dendrites 
survivants, la profusion initiale des molécules récep-
trices est sui vie d' une importante réduction, et la 
situation est la même à l'autre extrémité du neurone 
où on observe une importante réduction des concen-
trations de terminaisons. 
L' utilité de ces phénomènes d' attrition ne peut 
que très partiellement être expliquée. La théorie de 
Changeux (1983) postule que le sens global de la 
mortalité neuronale épigénétique est la survie du 
plus adapté, en vue de 1' économie des moyens. 
Cette explication est insuffisante en soi, pensons-
nous. On sait que le développement fait usage 
d'échafaudages temporaires. Les neurotransmet-
teurs, les hormones et les glies, par exemple, servent 
en un premier temps à canaliser la migration et 
l'axonogenèse neuronale. Cela peut expliquer 
qu ' une part d'entre eux disparaissent le moment 
venu. Par ailleurs, nous proposons qu'une partie des 
phénomènes de rétraction et mortalité cellulaires 
soit explicable par des mécanismes plus ou moins 
tardifs de compaction ou élimination de structures 
vestigiales. Les structures archaïques ne sont pas 
toutes utiles, et gagnent à être réduites ou éliminées 
même tardivement, et cela s'applique tout aussi bien 
au cerveau qu 'aux autres organes. Cela dit, peut-être 
est-il biaisé de considérer les phénomènes normaux 
de rétraction (des molécules, des épines, des den-
drites, des axones, des neurones) comme des héca-
tombes. Ne convient-il pas plutôt de considérer les 
états préalables comme·profus et redondants, super-
flus, voire, parfois comme nuisibles? Allant plutôt 
en ce sens, certains pathologistes commencent à 
proposer comme étiologie de certains désordres du 
développement (ex: schizophrénie) une insuffisance 
de la mortalité neuronale (Feinberg, 1982). De 
même, dans un autre domaine il est reconnu que rien 
n'est mieux pour la santé d'un arbuste ou d' une 
plante qu ' un bon émondage effectué au moment 
approprié avec les coupes pratiquées juste au bon 
endroit. Par ailleurs, il est capital de distinguer les 
natures et impacts des mortalités cellulaires, en 
fonction du type de cellule cérébrale : les glies sont 
capables de régénérescence et de mitose tout au long 
de la vie, même si un grand nombre d'entre elles 
meurent soit par élimination normale soit par acci-
dent. Les neurones, du moins ceux qui sont locali-
sés dans le système nerveux central, ne peuvent se 
diviser et proliférer massivement que jusqu'à la 
20e semaine de vie fœtale . Cela n'empêche toutefois 
pas ces neurones de continuer à se développer, se 
différencier, s'agréger, tout au long de la vie. Ainsi, 
on comprend d'emblée que la mortalité neuronale 
ait une allure plus «dramatique » que la mortalité 
gliale, les premiers étant incapables de se rempla-
cer par eux-mêmes en cas de perte. On comprend 
aussi de ce fait que les tumeurs neuronales soient 
très rares chez 1' enfant, ne touchant que les neuro-
nes immatures (médulloblastomes) et inexistants 
ou rares chez 1' adulte - ce qui n'est pas du tout le 
cas des tumeurs des autres tissus cérébraux (ménin-
giomes, épendymomes, gliomes, hémangiomes, 
craniomes, etc.). 
On constate aussi que le cerveau de l'humain est 
loin d'être complet au moment de la naissance. De 
fait, lorsque les enfants naissent, ils sont particuliè-
rement vulnérables et non encore opérationnels au 
niveau cérébral et comportemental. L'al imentation 
de la femme enceinte, puis celle du nourrisson, est 
fondamentale dans les premières années, le quotient 
intellectuel ayant un score amélioré de huit points 
par le seul fait que l'enfant ait pu bénéficier de l'al-
laitement maternel (Bon, 1980). De même, l'expo-
sition aux substances toxiques porte bien davantage 
atteinte à l'embryon, au fœtus ou au nourrisson, 
qu ' aux adultes (Needleman et Bellinger, 1994). On 
pense que ceci est dû en grande partie au fait que la 
barrière hémato-encéphalique est incomplètement 
formée avant la naissance. 
Arrêtons-nous un instant pour contempler de plus 
près la diversité des poussées de croissance d' une 
des deux classes de cellules cérébrales, la myéline, 
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selon le type de système cérébral particulier. Comme 
l'avait compris Piaget (1952, 1969) avec sa notion 
d'un premier stade postnatal dit sensorimoteur, les 
systèmes cérébraux de contrôle de la sensation et de 
la motricité primaires arrivent au terme de leur 
maturation myélinique plus tôt que les systèmes 
sous-tendant la pensée opérationnelle ou formelle 
faisant suite au stade de 1' intelligence sensorimo-
trice (figure 1-4). La trame du développement allant 
de la sensorimotricité à la pensée formelle est aussi 
corroborée par le développement différentiel des 
épaisseurs des diverses plages corticales; en effet, 
les cortex moteur et sensoriel primaires s'épaissis-
sent très tôt, suivent les cortex limbiques, puis les 
zones associatives secondaires et tertiaires (Rourke, 
Bakker, Fisk et Strang, 1983 ). 
DIFFÉRENCIATION DES CELLULES 
CÉRÉBRALES 
Il existe autant de sortes de neurones (en forme 
d'étoile, de pyramide, de corbeille, d'arbuste, uni-, 
bi- et multipolaires, minuscules ou gigantesques), 
que de sortes de neurotransmetteurs. Ces substances 
connues surtout pour leur rôle de médiateurs de 
1 
l'impulsion neuronale dans la synapse, jouent aussi 
d'autres rôles dans le développement. Les molécules 
de neurotransmetteurs, les molécules spécialisées 
pour les capter (récepteurs) ainsi que plusieurs 
molécules intermédiaires ne servant que de signaux 
pour la mise en place des synapses (molécules d'ad-
hésion cellulaire), se développent et se mettent en 
place eux aussi par poussées, à différents moments 
du développement. Tous participent à la construc-
tion de l'architectonique (tissu) cérébrale. On sait à 
peine actuellement quel serait le rôle spécifique des 
neurotransmetteurs particuliers dans le développe-
ment cérébral. Par exemple, on ne sait pas faire la 
différence entre le rôle, dans le développement, d'un 
neurotransmetteur exclusivement excitateur, tel le 
glutamate, de celui d'un neurotransmetteur exclusi-
vement inhibiteur, tel l'acide gamma-amino-buty-
rique (GABA). La distribution de ces substances 
neurotropes (hormones, quasi-hormones, neuro-
transmetteurs, molécules d'adhésion cellulaire, 
récepteurs, etc.) a tendance à se fixer, à se stabiliser, 
à mesure que le développement arrive à son terme. 
Lauder et Krebs (1986) ont décrit certains rôles 
spécifiques de canalisation, dans le développe-
ment, des neurotransmetteurs observés dans diverses 
espèces animales. On comprendra que ces connais-
1 1 
1 Conception 1 Naissance 1 
: à naissance: 1 
1 an 1 
1 
10 ans 
à 1 an 1 à 10 ans 1 à 30 ans 
Systèmes sensoriels 1 1 1 1 1 ~ 1 1 Racines sensorielles 
1 1 1 1 
Lemnisque médian 1 1 
1 1 ~ 1 Radiation somesthésique 1 1 1 
Stato-acoustique, tectum, tegmentum 
1 ___., 1 1 1 
1 d-:1 1 1 Tubercule quadrijumeau inférieur 
1 1 
--'-1 1 Radiation acoustique 1 1 1 
1 1 1 1 
Voie+ nerfs optiques, tub. quadrijumeau sup. 1 !--:1 1 1 
1 l.e::::::::l 1 1 Radiation optique 
1 1 1 1 
Systèmes moteurs 1 
...--1 1 1 Racines motrices 1 1 1 
1 1 
Pédoncules cérébelleux 
_._.., 1 
1 1 
--=----1 1 Voies pyramidales 
1 1 ~ 1 Corps strié 1 1 1 1 1 1 1 
Systèmes intégratifs 1 1 1 1 
1 1 1 
Formation réticulée 
1 1 1 
___, 1 
Voies fronto·pontines 1 1 1 1 1 1 1 
Radiation thalamique non spécifique 1 1 :=l 1 
1 1 1 -,1 
Commissure cérébrale 
1 1 1 1 
Aire associative intracorticale 
1 1 1 1 
FIGURE J-4. - MYÉLINJSATION DU SYSTÈME NERVEUX CENTRAL DE L'HUMAJN. Lors de son stage de formation avec Yakovlev à Boston, 
Je célèbre aphasiologue Roch Lecours a inventorié avec l'immense collection de cerveaux de ce dernier les degrés de myélinisation 
des différentes parties du cerveau à différents âges. On s'est aperçu que ce sont les systèmes cérébraux nécessaires pour la survie 
immédiate du nourrisson qui myélinisent, c'est-à-dire mûrissent, d'abord. Voir Yakovlev et Lecours (1 967). 
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sances sont très rudimentaires en ce qui concerne le 
développement humain. 
On a beaucoup insisté ces dernières années 
sur l'influence du milieu ambiant (corporel) dans 
l'épigenèse prénatale, peut-être trop. En effet, les 
progrès de nos connaissances en ce qui a trait au 
contrôle direct du développement par les gènes, 
ont été phénoménaux. Seulement, ils émergent des 
recherches sur des organismes primitifs tels la dro-
sophile (mouche à fruits)- ce qui laisse trop souvent 
indifférents les spécialistes de l'humain. Prenons 
l'exemple de la différenciation des tissus, et plus pré-
cisément de la formation des organes. Ghysen et 
Dambly-Chaudière ( 1995) ont récemment fait un 
superbe bilan des recherches sur cette question, chez 
la drosophile. Ils montrent comment quelques gènes 
suffisent à canaliser la formation d'organes senso-
riels spécifiques chez cet organisme. Ces processus 
risquent d'être très similaires chez l'humain, cepen-
dant cela reste à vérifier. Ces auteurs distinguent cinq 
phases au processus. D'abord, quatre gènes activés 
dans certaines cellules de la couche ectodermique de 
1' embryon suffisent à décider de la naissance de cha-
cun des centaines d'organes sensoriels de la droso-
phile, par la création de cellules mères à l'endroit et 
au moment opportuns, de façon à ce qu'elles migrent 
vers la bonne destination. Deuxièmement, quelques 
autres gènes ont pour fonction de tirer de la matrice 
de cellules ainsi placées, un signal correspondant au 
bon équilibre de molécules de surface. L'absence de 
ce signal produit l'inhibition et l 'élimination de 
toutes les autres cellules mères. Un troisième petit 
groupe de gènes, les uns actifs dans la cellule mère 
et les autres dans les cellules filles, démarre les pro-
cessus de segmentation tissulaire et d'inhibition de la 
diversité des expressions possibles. Quatrièmement, 
un autre petit groupe de gènes entre en action dans 
une génération mitotique sur deux (arrière grand-
mère, mère, arrière petite-fille, etc.), ce qui favorise, 
la formation de couches tissulaires. Cinquièmement, 
d'autres gènes du même genre, eux aussi actifs à dif-
férentes phases mitotiques, façonnent certaines cel-
lules en variantes neuronales, d'autres en variantes 
gliales, et enfin d'autres en cellules spécialisées pour 
former 1 'organe sensoriel à proprement parler. 
La différenciation neuronale dans la couche 4 du 
cortex est un exemple d'effet de cascade. Chez 
1' adulte, cette couche contient une forte proportion 
de neurones stellaires. Chez le fœtus, la couche 4 
n'est pas très distincte des autres couches adja-
centes : elle contient une forte proportion de neu-
rones granulaires. Il en va de même de toutes les 
démarcations radicales des propriétés histologiques 
du cortex, telles les différences histologiques entre 
le cortex primaire et le cortex secondaire. 
Dans tous ces cas, la différenciation est finalisée 
au moment où les projections thalamocorticales arri-
vent à terme. En d'autres mots, la migration des 
neurones provenant du thalamus agit comme facteur 
de différenciation des neurones cibles qui sont alors 
amenés à changer la structure de leur arborisation 
dendritique, la forme et la grosseur de leur corps 
cellulaire ; certains mourront, etc. (O'Leary, 1996) 
(figure 1-5). 
MODULATIONS DE L'ORGANISATION 
CÉRÉBRALE PAR LES HORMONES STÉROÏDES 
Les hormones stéroïdes (spécifiques à chacun des 
sexes) jouent des rôles divers et importants dans le 
développement du système nerveux. On peut distin-
guer trois phases distinctes. L'influence prénatale est 
dite «structurante», la phase pubertaire est dite 
« activante », et les états plus ponctuels (menstruel, 
reproduction) peuvent être dénommés «cycliques». 
Personne ne doute que la théorie de Geschwind, 
Galaburda et Behan (Geschwind et Galaburda, 
1985) a eu pour effet bénéfique de stimuler l'intérêt 
de la communauté scientifique quant aux effets pré-
natals des hormones stéroïdes circulant dans le cer-
veau et autres organes du corps. Ce modèle (GGB) 
postule entre autres choses que la testostérone fœtale 
inhibe le développement du thymus, un organe 
immun, et que l'influence directe de la testostérone · 
fœtale sur le cerveau et celle indirecte sur le cerveau 
de la modulation thymique de la réponse immuni-
taire ont pour effet de ralentir la croissance de l'hé-
misphère gauche chez le garçon. Ceci aurait pour 
effet que le garçon serait davantage un sujet à risque 
pour des troubles du comportement associés à un 
sous-développement de son hémisphère gauche 
(dyslexie, bégaiement, autisme, aphasie congéni-
tale, etc.). La reflexion de la communauté scienti-
fique a beaucoup avancé depuis que le modèle GGB 
a été proposé. On sait maintenant que les cycles 
menstruel et gestationnel, ainsi que les contraceptifs 
ont tous des influences sur l'activité immune 
et auto-immune, tant normale que pathologique 
(Shoenfeld et lsenberg, 1989). Par ailleurs, des traits 
à prévalence masculine, tels le bégaiement et laper-
ception visuospatiale, sont eux aussi modulés en 
fonction du cycle menstruel chez la femme, ce qui 
laisse penser à une modulation œstrogénique 
(Hampson, 1990 ; Nyborg, 1983, 1984; Silverman, 
Zimmer et Silverman, 1974). Finalement, les hémi-
sphères des fœtus féminins et masculins diffèrent 
l'un de l'autre tant au niveau cortical que sous-cor-
tical quant aux distributions des récepteurs et dyna-
miques de la testostérone et de l'œstrogène (Fitch, 
Cowell, Schrott et Denenberg, 1991 ; Sandhu, Cook 
et Diamond, 1986). Des études réalisées sur une 
grande diversité d'espèces, dont l'humain, montrent 
que les trois principales hormones stéroïdes (testo-
stérone, œstrogène et progestérone) ont un effet glo-
DÉVELOPPEMENT PRÉNATAL NORMAL DU SYSTÈME NERVEUX H UMAIN 1 1 
Processus développementaux 
Prolifération neuronale 
0 
Âge fœtal 
10 
Âge en semaines 
Naissance 
20 10 
Âge postnatal 
20 30 40 
Prolifération gliale~~--~===~=:=:::::~=~:--~--~ 
Migration neuronale 
Formation des synapses-~--c~:::::=;==:==::=~~=~==~ 
Mort cellulaire-~-~==~::::::~==:=~~:=~===~ 
Myélinisation~~-~--~==}=:::::::~=~~=:===? 
FIGURE 1-5. - CALENDRIER DES PROCESSUS DÉVELOPPEMENTAUX. Calendrier des processus de développement cellulaire, exprimé en 
semaines à partir de la conception. Par exemple, le processus de prolifération des neurones débute au cours des quatre premières 
semaines du développement et prend fin au bout de 24 semaines, tandis que le processus de myélinisation ne commence qu' après 
la vingtième semaine et se poursuit pendant l'enfance. Ces différents processus cellulaires se chevauchent plus ou moins, ce qui 
complique grandement l'interprétation que l'on peut faire du moment où se produisent diverses agressions (toxiques, génétiques, 
etc.) contre le cerveau en développement. 
balement trophique plutôt qu'inhibiteur sur le déve-
loppement cérébral fœtal. Cela est vrai de la prolifé-
ration neuronale (Wright et Smolen, 1983), du 
métabolisme des neurotransmetteurs (Goudsmit, 
Feenstra et Swaab, 1991 ), de la migration neuronale 
(Kolata, 1979), de la myélinisation (Juraska et 
Kopcik, 1988), de l'arborisation dendritique et synap-
togenèse (Ayoub, Greenough et Juraska, 1983; 
Menzies, Drysdale et Waite, 1982; Wright et Sm olen, 
1983), et de la résistance à la mortalité neuronale 
(Nordeen, Nordeen, Sengelaub et Arnold, 1985; 
Swaab et Hoffman, 1988). Les résultats humains sont 
moins riches que les résultats obtenus chez l'animal, 
faute d'accès, évidemment, et ils sont plus controver-
sés. Par exemple, les androgènes ombilicaux sont 
significativement et négativement corrélés aux apti-
tudes spatiales des enfants à l'âge de six ans, mais 
seulement chez les fillettes (Jacklin, Wilcox et 
Maccoby, 1988). 
NEUROPHARMACOLOGIE DU DÉVELOPPEMENT 
PRÉNATAL DU CERVEAU 
On connaît peu le développement de la physiolo-
gie synaptique chez l'humain. Celui du rat est mieux 
connu. Les neurotransmetteurs les plus connus 
(sérotonine, acétylcholine, noradrénaline, dopamine, 
GABA, substance P, glutamate,) commencent à être 
mis en place au niveau de la synapse entre le 11 e et 
le 18e jour de vie embryonnaire chez le rat 
(Ciaranello et al, 1995). 
Toutefois, les neurotransmetteurs, comme les hor-
mones stéroïdes, ont des rôles à jouer lors du déve-
loppement, qui ne sont pas les mêmes que les rôles 
qu'on leur attribue dans le fonctionnement adulte. Ils 
participent à divers tropismes, orientent la migration 
cellulaire, créent des synapses temporaires, etc. Le 
tableau 1-II illustre quelques-uns de ces mécanismes 
du développement, tandis que la figure 1-6 montre le 
cheminement dans le développement des concentra-
tions cérébrales proportionnelles de plusieurs neuro-
transmetteurs, telles qu'elles sont estimées pour 
l'humain. 
Évidemment, tout n'est pas uniforme non plus 
dans le développement des neurotransmetteurs du 
cerveau prénatal, tel que l'illustre la figure 1-6. 
PHYLOGENÈSE DES VOLUMES CÉRÉBRAUX 
Jusqu'à présent, le point de mire était la cellule 
cérébrale. Cependant, il est tout aussi important en 
neuropsychologie du développement de prendre 
connaissance des grandes lignes du développement 
macro-anatomique. Une bonne façon de mettre ce 
développement en perspective est de voir en quoi 
1' espèce humaine diffère des autres espèces. Il est 
d'abord bien connu, que l'humain naît particulière-
ment démuni, dépendant de ses parents, et incapable 
d' activités autonomes. Toutefois, on a eu tendance à 
exagérer ce phénomène. Par exemple, si 1' on devait 
prendre comme critère de notre supposé «faible 
développement à la naissance » la masse relative du 
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TABLEAU 1-Il. - RôLE DES NEUROTRANSMEITEURS ET DES NEUROMODULATEURS (EN DEHORS DE LA TRANSMISSION). 
PHASE DE LOCALISATION ORGANISME 
DÉVELOPPEMENT 
Division Ovule fertilisé Oursin, 
gastrulation et début du poissons, 
stade zygote amphibiens, 
poussin, rat, 
souris 
Métamorphose Larve A bal one 
(oreille de mer) 
Morphogenèse, Région de la Planaire, hydre, 
croissance et tête, cellules tétrahymène 
régénérescence nerveuses et 
interstitielles, cils 
Formation de la Notochorde, Grenouille, 
gouttière et du plaque neurale, poussin, rat, souris 
tube neuraux, tube neural, 
torsion et flexion gouttière, 
de l'embryon, membranes 
myogenèse vitelline et 
allantoïde 
Formation Lames horizon- Souris 
du palais tales des palatins 
Organogenèse du Grenouille, rat, 
cerveau, souris, lapin, 
dévelopement de singe 
la rétine 
cerveau à ce moment comparée à celle observée à la 
maturité, force est de reconnaître que le chat, le rat 
et le lapin connaîssent un développement postnatal 
plus important que l'humain, ce qui n' est pas le cas, 
par contre, du cobaye (tableau 1-III) . 
Le cerveau humain connaît sa plus forte poussée 
de croissance avant la naissance, tandis que plu-
sieurs espèces de mammifères manifestent le rapport 
inverse (figure 1-7). 
On a l' habitude de penser que l'espèce humaine est 
celle qui naît dans l'état de plus grand dénuement, du 
plus faible développement, de la plus grande dépen-
dance. Or, seul le cobaye, parmi les quatre espèces 
illustrées à la figure 1-7 naît dans un état cérébral plus 
«abouti » que l' humain. Ces différences entre espèces 
restent sans véritable explication. 
Un deuxième lieu commun dans la conception 
populaire de 1 'évolution des espèces, consiste à croire 
NEUROTRANSMETTEUR FONCfiON 
ou PROBABLE 
NEUROMODULATEUR 
Acétylcholine, Contrôle de la division 
norépinéphrine, cellulaire et des 
épinéphrine, dopamine, mouvements des 
5-hydroxytryptamine, cellules 
(sérotonine), 
5-méthoxytryptamine 
GABA Contrôle de la fixation 
sur une surface 
d'algues 
Acétylcholine, Facilitation des 
sérotonine, fonctions 
norépinéphrine, morphogénétiques et 
dopamine, sérotonine regénératives chez le 
protozoaire et le 
planaire 
Acétylcholine, Contrôle de la 
norépinéphrine, fermeture du tube 
dopamine, sérotonine neural, division et 
différenciation 
cellulaire, mouvements 
des cellules 
Acétylcholine Contrôle des 
sérotonine, GABA mouvements des 
cellules 
Acétylcholine, GABA, Contrôle de la division 
norépinéphrine, cellulaire, 
dopamine, sérotonine différenciation neurale 
et gliale, migration 
cellulaire, 
synaptogenèse, autres 
fonctions trophiques 
que l' humain est le point culminant d'un long pro-
cessus « d ' encéphalisation ». En d'autres termes, 
on croit que la proportion corporelle revenant au cer-
veau va en s'accroissant pratiquement avec chaque 
embranchement phylogénétique (chaque ordre, cha-
que genre, chaque espèce). Ce principe souffre de 
trop nombreuses exceptions, et ne reflète que gros-
sièrement l' intelligence des organismes. La masse 
cérébrale en pourcentage de la masse corporelle est 
supérieure chez la musaraigne (3,33 p.1 00) que chez 
l' homme (2,33 p. lOO). De même, elle est inférieure 
chez le très intelligent chimpanzé (0,95 p. l 00) à la 
bête souris (2,08 p.1 00). On peut dire toutefois que 
dans l'ensemble, les poissons et reptiles sont moins 
encéphalisés que les mammifères, tandis que les pri-
mates se situent parmi les plus encéphalisés (Rosen-
zweig et Leiman, 1991). 
DÉVELOPPEMENT PRÉNATAL NORMAL DU SYSTÈME NERVEUX HUMAIN 13 
Temps 
Neurotransmetteurs 1 
1 Glutamate~:=========== 
Aspartate-1~--::::::::=======J 
GABA
1 
1 Taurine~ 
1 
ACh~-----------------
1 Noradrénaline~:=========== 
1 
Endomorphine~::::========= 
1 
Somatostatine~::::========= 
1 
SubstanceP
FIGURE 1-6. - DéVELOPPEMENT DES NEUROTRANSMETTEURS. 
Essai de représentation de 1' innervation relative due à certains 
neurotransmetteurs excitateurs et inhibiteurs dans le cerveau au 
cours du développement. En l'absence de données recueillies 
auprès de sujets humains, on a extrapolé à partir d'études portant 
sur le rat. Les marqueurs glutamatergiques, par exemple, sont 
particulièrement denses après la naissance dans le cerveau du rat, 
mais le sont probablement davantage avant la naissance dans le 
cerveau humain. Le taux de concentration de l'aspartate aug-
mente graduellement après la naissance chez l'humain, alors que 
rien n'est connu du développement fœtal. L'acide gamma ami-
nobutyrique (GABA) augmente rapidement avant la naissance et 
a tteint son maximum de concentration vers l 'âge d'un an. Les 
marqueurs d'acétylcholine (Ach) augmentent rapidement après 
la naissance dans le cortex humain. Le cortex cérébral du rat est 
abondamment innervé plus tôt. On a aussi observé une abon-
dance importante mais transitoire de la somatostatine (SRIF) 
dans le cerveau du jeune rat. La taurine et la substance Pont une 
trajectoire de développement avec ascendance et déclin graduels. 
Maclean ( 1970) a proposé une théorie phylogéné-
tique de J'organisation du cerveau. Il distingue un 
cerveau végétatif reptilien (essentiellement Je tronc 
cérébral), phylogénétiquement primitif, un cerveau 
paléomammalien (essentiellement le système lim-
bique), phylogénétiquement intem1édiaire, et un cer-
veau néomammalien (essentiellement le cortex 
Rat: -20 
Cobaye: -20 
Porc: -20 
Humain: -20 
- 10 
- 10 
-10 
-10 
Naissance 
10 
10 
10 
10 
20 
20 
20 
20 
30 jours 
30 jours 
30 semaines 
30 mois 
FIGURE 1-7. - VITESSES DE DÉVELOPPEMENT DU CERVEAU DE 
DIVERSES ESPÈCES. Vitesse du développement du cerveau en rela-
tion avec le moment de la naissance. L'échelle du temps est dif-
férente pour les di verses espèces animales, variant de quelques 
jours à quelques mois. Ce graphique montre que les périodes de 
pointe du développement cérébral sont très différentes d'un ani-
mal à l'autre. L'augmentation de la masse du cerveau du rai, par 
exemple, se fait surtout après la naissance. La majeure partie du 
développement du cerveau du cobaye, par contre, s'effectue 
avant la naissance. Ceci, entre autres, devrait nous porter à pru-
dence lorsqu'on extrapole du développement de l'animal à celui 
de l'humain. Adapté de Rosenzweig et Lei man ( 1991 ). 
cérébral), phylogénétiquement récent. À 1' instar de 
Haeckel, un embryologiste du XIxe siècle, qui fut le 
premier à postuler que l'ontogenèse récapitule la 
phylogenèse, Maclean propose que, dans l'en-
semble, non seulement les structures primitives ne 
disparaissent pas au cours de la lignée encéphalisa-
trice de l'évolution, mais se développent chez l' in-
d ividu un peu dans Je même ordre, dans la même 
séquence, que la séquence phylogénétique. De plus, 
Je modèle de Maclean est h iérarchique, en ce sens 
qu'illocalise les systèmes plus primitifs dans la par-
tie caudale (vers la queue) de l'encéphale, et les par-
ties plus évoluées dans la partie rostrale (vers Je bec) 
de J'encéphale. Finalement, Maclean postule que la 
genèse des processus psychiques suit aussi ce che-
minement du motif primitif à l'élaboration affective, 
à la représentation cognitive en temps réel. Ce 
TABLEAU l-Ill. - ACCROISSEMENT DE LA MASSE CÉRÉBRALE, DE LA NAISSANCE À LA MATURITÉ, CHEZ QUELQUES ESPÈCES DE 
MAMMIFÈRES. (ADAPTé DE ALTMAN, 1967) 
ESPÈCES NOUVEAU-NÉ ADULTE ACCROISSEMENT 
(g) (g) (p.IOO) 
Cobaye 2,5 4 60 
Humain 335 1300 290 
Chat 5 25 400 
Lapin 2 10,5 425 
Rat 0,3 1,9 530 
14 NEUROPSYCHOLOGlE DU DÉVELOPPEMENT 
modèle général a donc l'ambition d'intégrer en quel-
ques traits la phylogenèse autant que l'ontogenèse et 
la microgenèse psychique. 
Cet excès d'ambition fait de la théorie de 
Maclean une métaphore puissamment évocatrice, 
mais qui cependant évite un peu rapidement la diffi-
culté. Maclean n'est pas le seul à avoir tenté de 
mettre en parallèle l'ontogenèse, la phylogenèse et 
la microgenèse en quelques traits. 
Comme celui de Maclean, le modèle de Luria est 
assez globalisant parce qu'en plus d'incorporer les 
trames phylogénétique et ontogénétique, il propose des 
pistes pour y rattacher certaines trajectoires microgé-
nétiques. La théorie microgénétique est une tentative 
d'expliquer et comprendre la genèse et la trajectoire, 
dans un espace-temps réel, des processus mentaux. 
Yakovlev et Lecours ( 1967) ont aussi réfléchi à la 
question et propose un modèle du développement 
anatomique du cerveau en termes des types de tissus 
qui sont reconnaissables comme étant plus ou moins 
primitifs. 
Finalement, Pavlov (1928) a conceptualisé le 
développement du cerveau en termes physio-
logiques, procédant des réflexes les plus primitifs 
jusqu'au deuxième système de signalisation, un 
concept qui a l'ambition d'englober l'ensemble des 
influences culturelles. Le tableau 1-IV présente les 
tentatives de Pavlov (1928), de Yakovlev et Lecours 
(1967) et de Luria (1973), en les comparant au 
modèle de Maclean. 
Une chose peut certainement être retenue des 
écrits de Maclean, c'est que les structures cérébrales 
qui chez l'animal primitif gèrent une fonction don-
née, peuvent, chez l'animal plus évolué, connaître 
une atrophie, au profit de nouvelles structures, de 
plus en plus volumineuses, qui peuvent prendre en 
charge la fonction, en enrichir les potentialités, et 
reléguer les structures vestigiales à des rôles plus 
subalternes. Prenons en exemple le système visuel. 
Chez le reptile, il n' existe qu'un télencéphale rudi-
mentaire, totalement aveugle. Sa vision est gérée par 
ce qu 'on appelle le «lobe optique», une volumi-
neuse composante du mésencéphale, qui chez l'hu-
main sera devenu un bien petit noyau appelé tuber-
cule quadrijumeau supérieur, ne servant qu'aux 
réponses d'orientation visuelle et réflexes pupil-
laires. Bref, chez l' humain, les vestiges des sys-
tèmes visuels des ancêtres reptiliens ont connu une 
atrophie anatomique et parfois un recul de leur 
importance. La gestion du traitement visuel, chez 
l'humain, est exécutée par une proportion impor-
tante de neurones du cortex occipital et, en propor-
tion décroissante, des cortex temporal et pariétal. 
Il n'est plus de mise, en biologie, de douter de la 
notion générale d'évolution des espèces. L'embryo-
logie est un des secteurs les plus farouchement 
évolutionnistes de la biologie. Il ne faut pas s'en 
étonner, car on retrouve de nombreux vestiges évo-
quant des espèces primitives à différentes phases du 
développement de l'embryon humain. Par exemple, 
on peut penser que les poissons ont été nos ancêtres 
par la présence d'une queue très distincte, ainsi que 
des branchies au cours de la phase embryonnaire de 
notre développement. Nous sommes également 
interpellés par la présence de 8 paires de mamelons 
chez les mammifères multipares comme les chiens, 
qui peuvent rappeler certaines phases de notre vie 
embryonnaire. Ceci était déjà très bien compris au 
tournant du xxe siècle par Romanes (figure 1-8). 
Pour articuler de façon sommaire les relations 
entre la phylogenèse et l'ontogenèse, nous propo-
sons le schéma du tableau 1-V. 
ONTOGENÈSE DES VOLUMES CÉRÉBRAUX 
L'évolution des espèces, la sélection naturelle, 
les variations des conditions de vie, les mutations 
génétiques, se produisent toutes au hasard, ou du 
moins de façon opportuniste, improvisée. Rien n'est 
prévu à 1 'avance. Il n' est pas étonnant, dans ce 
contexte, que les systèmes corporels soient parfois 
évidemment imparfaits. Nous serions mieux dans 
notre peau sans les atavismes du genre appendice 
qui n'est qu'un vestige herbivore, qui ne sert à rien, 
et qui a parfois la fâcheuse tendance à s'enflammer 
TABLEAU 1-JV. - CONCEPTS ÉVOLUTIONNISTES ET ONTOGÉNIQUES DE L'ORGANISATION DU DÉVELOPPEMENT DU CERVEAU. 
(VOIR AUSSI YAN DER YLUGT, 1979.) 
PAVLOV (1962) YAKOVLEV ET LECOURS LURI A ( 1973) MACLEAN ( 1970) 
(1967) 
Système de signalisation Zone supralimbique Programmation, Cerveau néomammalien 
secondaire régulation, vérification 
de l ' activité mentale 
Réflexe conditionné Zone limbique ou Obtention, traitement, Cerveau 
paramédiane rétention de l ' information paléomammalien 
Réflexe non conditionné Zone médiane Régulation de l 'éveil et Cerveau 
de l 'attention protorepti 1 ien 
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~ FIGURE 1-8. -SIMILARITÉ EMBRYON-NAIRE DE DIVERS VERTÉBRÉS. Compa-
raison d'embryons de vertébrés à 
trois stades de leur développement 
(Romanes, 1901 ). La similarité des 
phases précoces du développement 
embryonnaire d'une espèce à l'autre 
fut et reste le principal argument à 
l'appui de la théorie de l'évolution 
des espèces. 
Humain 
-- Lapin 
Poussin 
~ ~ ~ 
~-~ Tortue 
~ --~ ~ J) --~ Salamandre 
----~ 
Poisson 
TABLEAU 1-V. -STATUTS PHYLOGÉNÉTIQUES ET ONTOGÉNÉTIQUES POSSIBLES D'UNE STRUCTURE CÉRÉBRALE. 
Une structure cérébrale peut être un atavisme évolu-
tif ayant subi une rétrogradation phylogénétique ( atro-
phie macro-anatomique), et ne jouant aucun rôle dans 
le développement, ni dans le répertoire comportemen-
tal adulte. L'appendice est un atavisme de notre passé 
herbivore. L'appendice peut être retirée de l'humain 
sans impact sur l'adaptation de l'organisme. Sa pré-
sence s'explique alors simplement par sa bénignité: sa 
connectivité et son volume ne nuisent pas, ou nuisent 
peu, à l'adaptation de l'organisme. L'habenula pour-
rait être un exemple d'une telle structure de l'appareil 
cérébral. L'habenula est un noyau interthalamique, 
absent chez une proportion substantielle des humains, 
dont la fonction est totalement inconnue. Peut-être chez 
certains de nos ancêtres phylogénétiques desservait-
elle le relais interhémisphérique ? 
Une structure cérébrale peut être un vestige, évolutif 
subissant, par exemple, une sorte d'inactivation fonc-
tionnelle à un moment donné du développemenl. Les 
réseaux sous-corticaux responsables du réflexe primitif 
de préhension sont des vestiges du temps de nos 
ancêtres simiens qui, lorsque petits, s'agrippent à la 
fourrure de leur mère pour être transportés partout par 
elle. Par contre, chez l'humain, ce réflexe, présent chez 
le nourrisson est d'une utilité discutable, et il est voué 
à disparaître dans le développement normal et sera 
activement inhibé par le cortex. C'est pourquoi on voit 
ce réflexe primitif resurgir lors de volumineuses lésions 
du cortex chez l'adulte. 
Une structure cérébrale peut être un échafaudage 
développemental, ne jouant de rôle que dans et pour le 
développement. Le cône de croissance est une organel-
le neuronale qui n'existe que pendant la phase migra-
toire du développement du neurone. Il sert à la chimio-
taxie migratoire, ainsi que de bélier assurant la possi-
bilité au neurone en migration de se frayer un chemin 
à travers la matrice tissulaire vers sa cible. 
Une structure cérébrale peut correspondre à une 
réassignation phylogénétique. L'hippocampe, l'organe 
principal de l'encodage mnésique chez l'humain, 
fonction éminemment et hautement cognitive s'il en est, 
est pourtant une structure phylogénétiquement très 
ancienne (archicorticale). Pourtant, elle est beaucoup 
plus développée chez l'humain que chez le singe. On 
suppose que ce changement découle de l'assignation 
qui lui aurait été faite (par la phylogenèse) de nou-
velles responsabilités fonctionnelles d'encodage de 
traces mnésiques de haut niveau (déclaratives, 
conscientes, explicites). 
Une structure cérébrale peut être une innovation, 
(hypertrophie anatomique) jouant un ou plusieurs rôles 
nouveaux dans le répertoire comportemental adulte, 
tout en jouant un rôle minimal dans le développement. 
Le cortex préfrontal comporte, tout simplement, des tis-
sus phylogénétiquement récents qui arrivent très tardi-
vement à maturité. Ils gèrent des fonctions mentales qui 
ne sont maîtrisées qu'à la puberté ou l'adolescence. 
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et s'infecter. En même temps que notre code géné-
tique impose un plan génétique de développement 
précis et efficace pour le cerveau, ce développe-
ment donne l'apparence de connaître d'importants 
ratés, gaspillages, et tâtonnements. Nous avons déjà 
présenté quelques exemples de mortalité neuronale. 
Le développement met en place de nombreux sys-
tèmes intermédiaires, ou échafaudages, qui devront 
ensuite être mis de côté ou recyclés. Les cônes 
de croissance, décrits par Cajal ( 1937) sont des 
projections, très mobiles, qui font office d'antennes 
fouineuses en même temps que de béliers, le tout 
servant à guider l'axonogenèse et la migration 
neuronale. Une fois ce travail terminé, ces cônes se 
rétractent et disparaissent à tout jamais. Certains 
neurones vont changer de médiateur au cours du 
développement, voire passer d'une fonction inhibi-
trice à excitatrice ou vice-versa. Les premiers 
auront-ils eu à jouer un rôle plus anatomique (cana-
lisation de l'infrastructure) et les seconds plus phy-
siologique (opération d'une fonction)? 
Malgré certaines allures, disons, capricieuses, du 
développement cérébral, il est encore plus étonnant 
de constater l'extrême précision, régularité, et uni-
versalité du programme du développement. Le 
tableau 1-VI présente un calendrier, très rudimentaire, 
du développement du système nerveux humain avant 
la naissance. 
Les disciplines telles que la neuropédiatrie et la 
neuropsychologie du développement ne peuvent 
ignorer l'ontogenèse prénatale du cerveau. Une des 
raisons pour cela, comme nous le verrons en détail 
plus loin, est que beaucoup de troubles du cerveau 
et du comportement sont engendrés par une «erreur 
du programme» du développement qui se produit à 
un moment précis de l'embryogenèse ou de la fœ-
togenèse. Il est coutumier de distinguer la phase 
trivésiculaire de la phase à cinq vésicules du déve-
loppement cérébral. Le terme vésicule ne signifie 
rien d'autre ici que renflement. 
Entre nos 21e et 24e jours d'existence, nos cer-
veaux ne comportent que trois renflements, dont le 
plus rostral se dénomme vésicule optique, comme si 
nous n'étions à ce moment que de vulgaires reptiles. 
Au 26e et le 35e jour, deux autres vésicules se sont 
ajoutées, par dédoublement des vésicules des deux 
extrémités, rostrale et caudale, du cerveau. 
Simultanément à la formation des renflements 
cérébraux, composés surtout de glies et neurones, se 
développe un réseau de citernes à 1' intérieur de 
ces renflements, remplies de liquide transparent. Ce 
réseau s'appelle le système ventriculaire, et le 
liquide qui y circule s'appelle liquide céphalorachi-
dien (figure l-9). 
Notre façon de catégoriser les grandes divisions du 
cerveau adulte est imprégnée d'embryologie, puisque 
nous continuons à le subdiviser en cinq étages, myé-
lencéphale, métencéphale, mésencéphale, diencé-
phale et télencéphale. Pourtant, à regarder un cerveau 
adulte tel qu'il nous apparaît à l'œil nu, sans autre 
considération, il ne semble pas y avoir cinq renfle-
ments. Entre autres, le diencéphale est complètement 
englobé, chez l'humain adulte, par le télencéphale, ce 
qui n'est pas le cas des autres «étages» (figures 1-10, 
1-11 et le tableau 1-VII). 
Il arrive souvent dans le développement que la 
différenciation des structures se fasse comme si 
un ciseau, une scie ou une tronçonneuse était inter-
venue. Par exemple, les mains ressemblent, chez 
l'embryon, d'abord à des pagaies, pour connaître 
ensuite chacune quatre scissions définissant les 
doigts (Schell et Hall, 1980 et figure 1-12). 
De même, le cerveau ne forme au début qu'un 
unique globe, qui se séparera en deux hémisphères 
vers la dixième semaine. Chaque hémisphère se 
séparera ensuite partiellement plusieurs fois. Un 
TABLEAU 1-VI. - CALENDRIER DU DËVELOPPEMENT CËRËBRAL PRËNATAL NORMAL. (ADAPTË DE SPREEN, RISSER ET EDGELL, 1995). 
AGE EN 
JOURS 
18 
21 
26 
27 
31 
35 
42 
56 
150 
180 
T AILLE EN 
MM 
1,5 
3,0 
3,0 
3,3 
4,3 
5,0 
13,0 
25,0 
225,0 
230,0 
DÉVELOPPEMENT DES COMPOSANTES DU SYSTÈME NERVEUX 
Crête et tube neural 
Vésicules optiques 
Fermeture du neuropore antérieur 
Fermeture du neuropore postérieur et premiers neurones de la come antérieure 
de la moelle épinière 
Racines antérieures et postérieures de la moelle épinière 
Délimitation du cerveau en cinq vésicules 
Cervelet 
Différenciation du cortex cérébral et des méninges 
Façonnement des grandes scissures cérébrales 
Différenciation des sulci, et début de la myélinisation 
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A 8 
3e ventricule 
Aqueduc 
de Sylvius 
Ventricule 
latéral 
Canal épendymaire 
de la moelle épinière 
c 
FIGURE 1-9.- DÉVELOPPEMENT DU SYSTÈME VENTRICULAIRE DU CERVEAU HUMAIN. Dans les premières phases du développement, les 
ventricules latéraux, de forme sphérique, sont collés sur la ligne médiane (A, 2 mois). Puis leur croissance suit celle des hénti-
sphères cérébraux (B, 5 mois, etC, nouveau-né). À ce moment, certaines parties des ventricules latéraux sont encore très proches 
de la ligne médiane tandis que d'autres s'en éloignent latéralement. 
arrêt temporaire du développement à ce stade pro-
duit un cerveau ne formant qu'un seul hémisphère 
(holoprosencéphalie) (tableau 1-VIII). 
À l'inverse cependant, il arrive aussi que le déve-
loppement d'une structure unifiée passe par une 
agglomération de « parcelles ». Le visage humain, 
par exemple (Couly, 1995) est initialement composé 
de six paires de bourgeons (bourgeon nasofrontal, 
maxillaire, etc) qui ressemblent aux feuillets d' une 
pâtisserie et qui vont se souder progressivement. 
(figure 1-13). 
4 semaines 5 semaines 6 semaines 
9-10 semaines 11 semaines 
FIGURE 1-10. - DÉVELOPPEMENT DU CERVEAU HUMAIN. 
Il est évident que la mise en place dans le déve-
loppement, de macrostructures ou volumes céré-
braux ne consiste en rien d'autre qu'à effectuer la 
somme des changements des microstructures. Ainsi, 
bien que l'on puisse aisément observer l'émergence 
en séquence, des macrostructures, telles les lobes du . 
cortex cérébral, cela ne signifie pas toujours que la 
séquence de mise en service de ces mêmes volumes 
soit comparable. Par exemple, le ·lobe frontal connaît 
une forte expansion avant la naissance, au point 
d'occuper à ce moment là les deux tiers de la cavité 
7 semaines 8 semaines 
12-13 semaines 14 semaines 
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8 
A 
{
Télencéphale 
Prosencéphale Diencéphale --='<--+-"+ 
Mésencéphale---------_] 
Rhombencéphale { 
Métencéphale 
Myélencéphale '------
Moelle épinière ------------i 
VUE DORSALE 
Courbure Courbure 
encéphalique cervicale 
A~ 
Courbure 
encéphalique 
8 
Courbure 
pontique 
VUE LATÉRALE 
FIGURE 1-11.- BOURGEONNEMENT VÉSICULAIRE DANS L'ONTOGENÈSE DU CERVEAU HUMAIN. Le tube neural forme la moelle épinière 
et les vésicules du cerveau. Trois vésicules apparaissent au début du processus de développement, suivies de deux autres à un stade 
ultérieur. 
crânienne (figure 1-14 ), et pourtant, ses neurones 
associatifs sont parmi les derniers à myéliniser, et ce 
lobe est soupçonné de rester dans un état relative-
ment latent jusqu'à l'âge scolaire. 
Ceci laisse penser que le cerveau a besoin de se 
ménager des espaces en réserve pour accueillir, au 
cours du développement, les nouveaux apprentis-
sages, et ajouter de nouveaux paliers de gestion du 
comportement. Sur la base de ses investigations sur 
le singe, Goldman-Racik (1980) a émis l' hypothèse 
que le cerveau, si malléable et adaptable aux attein-
tes et blessures de tous genres, arrive à se réorgani-
ser pour maintenir une fonction chez les jeunes 
mammifères beaucoup plus que chez les individus 
adultes. Toutefois, elle a constaté qu ' une lésion 
située en région du cortex préfrontal, laisse des défi-
cits qui seront difficilement compensables. L'expli-
cation de Goldman-Rakic est que cette aire cérébrale 
est latente, non encore fonctionnelle, chez le jeune 
singe, comme chez l'humain d'ailleurs, de telle sorte 
que le cerveau est incapable de réimplanter une 
fonction qui n'existait pas encore. Ce n'est que des 
TABLEAU 1-Vll.- PRINCIPALES SUBDIVISIONS DU SYSTÈME NERVEUX DE L'EMBRYON ET LEUR FORME ADULTE. 
STADE À 3 VÉSICULES 
1. Prosencéphale 
2. Mésencéphale 
3. Rhombencéphale 
Extension extra-
crânienne 
STADE À 5 VÉSICULES 
1. Télencéphale 
2. Diencéphale 
3. Mésencéphale 
4. Métencéphale 
5. Myélencéphale 
Moelle épinière 
DÉRIVÉS ADULTES MAJEURS CAVITÉ RELIÉE 
Cortex cérébral, système limbique, Ventricules latéraux 
noyaux gris 
Hypothalamus, thalamus Troisième ventricule 
Tubercules quadrijumeaux Aqueduc de Sylvius 
Pont de Varole, Partie haute du 
cervelet quatrième ventricule 
La plupart des noyaux des 
nerfs crâniens Partie basse du 
quatrième ventricule 
Intégration sensorimotrice Canal épendymaire 
corporelle (ou central) 
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années plus tard, au moment où cette aire cérébrale 
commencera à offrir une contribution fonctionnelle 
intense au comportement, que le déficit se manifes-
tera. Il sera alors trop tard pour une compensation 
efficace. 
RÉFLEXES DE L'EMBRYON ET DU FŒTUS 
L'embryon bouge à partir de sept semaines et 
demie alors qu'il ne mesure que 20 à 21 millimètres 
(Humphrey, 1964). Lorsqu'on touche avec un che-
Bourgeon 
naso-frontal 
28JOURS 
45JOURS 
Placades 
olfactives 
34JOURS 
50 JOURS 
TABLEAU )-VIII.- D ÉVELOPPEMENT DES PRINCIPALES SCISSURES 
DANS LES HÉMISPHÈRES CÉRÉBRAUX. (INFORMATIONS D'APRÈS 
8RAUTH, HALL ET D OOLING, 1991 ). 
ÂGE GESTATIONNEL 
(SEMAINES) 
10 
14 
16 
20 
Bourgeon 
nasal 
SCISSURES 
Scissure longitudinale 
Scissure latérale 
Scissure pariéto-occipitale 
Scissure centrale 
FIGURE 1-12. - DÉVELOPPEMENT EM-
BRYONNAIRE DE LA MAIN HUMAINE. 
Pendant l'embryogenèse, la main se 
développe d'abord en «pagaie>>, et 
l'espace interd igital se <<creuse>> par 
la suite. 
40JOURS 
50 JOURS 
Bourgeon 
nasal 
externe 
FIGURE 1-1 3. - D ÉVELOPPEMENT FACIAL DE L'EMBRYON HUMAIN. Pendant l 'embryogenèse, le v isage se développe de façon contraire 
à la main (voir /a figure précédellle). Il ne forme un tout unifié que graduellement, à partir de bourgeons très distincts et détachés. 
Voir Schell et H all ( 1980). 
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veu la zone qui constituera la bouche, l'embryon 
répond par un mouvement du cou et du tronc. Au 
bout de neuf semaines, si on lui chatouille la paume 
de la main, il fléchit les doigts. À l'opposé, si on lui 
stimule la plante du pied, il raidit ses orteils, ce 
qui constitue la réponse dite de Babinski. Dès le 
troisième mois, le fœtus est capable de réagir à des 
stimuli en agitant les jambes, remuant les pieds, 
serrant les poings, pliant le poignet, tournant la tête, 
fronçant les sourcils, ouvrant et fermant la bouche. 
Le fœtus n'est pas non plus complètement indiffé-
rent à ce qui se passe en dehors du sein maternel. 
Par exemple, s'il est exposé à un bruit intense, son 
rythme cardiaque s'accélère. De plus, la répétition 
de cette stimulation finira par ne plus perturber 
le rythme cardiaque, ce qui prouve que le fœtus 
est capable d'un apprentissage rudimentaire que 
l'on appelle l'habituation (Schell et Hall, 1980). 
L'utilité d'un développement précoce de la vision 
apparaît moins évidente. En effet, la différentiation 
neuronale de la rétine ne se réalise qu'entre la 15e 
et la 30e semaine de gestation. On ne peut enregis-
trer des potentiels évoqués visuels qu'à 22 semaines 
chez des bébés prématurés. La pupille ne réagit à la 
lumière qu'à la 24e semaine (Hynd et Willis, 1988). 
La vision du nouveau-né n'est pas très bonne. 
Il est toutefois utile de mentionner que la gustation 
est opérationnelle avant la naissance, le fœtus 
avalant plus souvent lorsqu'on introduit de la sac-
FIGURE 1-14. - VITESSES RELATIVES DU 
DÉVELOPPEMENT DES LOBES CÉRÉ-
BRAUX CHEZ L'HUMAIN. Pendant l'em-
bryogenèse, les cortex moteur ( 1) et 
somesthésique (2) sont les premiers à 
atteindre la maturité anatomofonction-
nelle, suivis du cortex visuel (3) et 
auditif (4). Adapté de Rosenzweig et 
Leiman (1991). 
charine dans le fluide amniotique et moins souvent 
(que son niveau de base) lorsqu'on y introduit 
une molécule désagréable au goût (Reinis et 
Goldman, 1980). Le fœtus prépare son système 
digestif à recevoir le lait maternel et à le digérer, et 
même à l'excréter, en avalant, digérant et excrétant 
les fluides amniotiques. Heureusement, l'utérus est 
apte à se nettoyer lui-même -ce qui expli~e que le 
bébé arrive au monde relativement propre. A la nais-
sance, le bébé réagit à des stimuli tactiles localisés 
n'importe où sur la surface de son corps. Cette 
séquence du développement va exactement dans 
le sens de la densité relative des récepteurs cutanés : 
plus une région de peau sera fournie de manière 
dense en récepteurs somesthésiques chez l'adulte, 
plus tôt cette surface de peau aura manifesté une 
fonctionnalité. 
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Chapitre 2 
PATHOLOGIES DU DÉVELOPPEMENT PRÉNATAL 
DU SYSTÈME NERVEUX HUMAIN 
On distingue trois types de causes à un développe-
ment anormal : héréditaire, congénital non-hérédi-
taire, et environnemental. On ne s'étonnera pas que 
les trois types de causes puissent être opérantes 
simultanément. Imaginons le cas d'une femme de 45 
ans schizophrène; elle prend des neuroleptiques et 
des antiparkinsoniens depuis l'âge de 20 ans; elle 
porte peut-être des gènes induisant un risque de schi-
zophrénie pour son enfant, mais elle ne sait pas que 
la schizophrénie est transmissible, et ne comprend 
peut-être même pas la gravité de sa propre maladie. 
De surcroît, étant mal encadrée et «décrochée» cul-
turellement, elle maîtrise mal les connaissances du 
risque d'une grossesse à 45 ans (le risque de trisomie 
est très élevé à cet âge-là), et elle ne peut ni assumer 
les frais, ni respecter un rythme de prise de pilules 
anticonceptionnelles. Le cerveau de son enfant pourra 
encourir un risque pour chacune des trois raisons sui-
vantes : l'une génétique (transmissibilité héréditaire 
de la schizophrénie), l'une congénitale non hérédi-
taire (risque de trisomie dû à une grossesse tardive), 
et 1' autre environnementale (effets tératogènes des 
neuroleptiques, de l'alcool, du tabagisme, d'une mau-
vaise alimentation, du stress, risques d'un accouche-
ment à problèmes, etc). 
Ce chapitre est organisé de la façon suivante : il 
présente les problèmes neurologiques du développe-
ment prénatal en ordre de gravité croissante. Ainsi il 
aborde d'abord le thème des effets neuropatholo-
giques de divers facteurs de stress maternels biolo-
giques, et il pose ensuite la question plus subtile de 
l'éventualité d'un effet délétère du stress psycho-
social maternel sur l' intégrité du développement du 
système nerveux de l'enfant. Puis, il fait un tour d'ho-
rizon de la très grande diversité des complications 
possibles de la grossesse, et s'arrête spécifiquement à 
un phénomène de notre médecine moderne, le recul 
sans cesse plus spectaculaire des limites de la pré-
maturité. Finalement, il présente quelques détails sur 
l'analyse du moment auquel une erreur biologique du 
développement cérébral peut être survenue, et analyse 
systématiquement les trois types de causes (hérédi-
taire, congénitale non héréditaire, environnementale) 
prénatales d'un développement cérébral gravement 
pathologique. 
Le lecteur est averti que les syndromes neuro-
logiques, à proprement parler (déficience mentale, 
hydrocéphalie, syndromes dysplasiques, etc), sont 
présentés dans divers chapitres subséquents. 
DÉPISTAGE PRÉNATAL D'ANOMALIES 
DU SYSTÈME NERVEUX CENTRAL 
On dispose de nombreuses techniques de dépistage 
prénatal dont, bien entendu les prises de sang des 
parents (incompatibilité Rhésus, etc). Les plus impor-
tantes sont indiquées au tableau 2-1. 
L'amniocentèse est réalisée, selon Hynd et Willis 
(1988) dans les conditions suivantes : l ) la mère a 
plus de 35 ans; 2) un descendant préalable fut aneu-
ploïde ; 3) la mère porte le gène d'une maladie grave 
X-liée (ex : maladie de Lesch-Nyhan), et ne désire 
qu'un enfant de sexe féminin; 4) les deux parents 
portent un gène pathogène autosomique récessif; 5) 
un descendant préalable a eu un défaut de tube neural 
(ex: myéloméningocèle, encéphalocèle). Le risque de 
complications de l'amniocentèse serait de l'ordre 
d'environ 1 sur 300. Le risque de fausse-couche, due 
à 1' amniocentèse, aurait été de 1 p.l 00, mais les études 
plus récentes placent ce risque très près de zéro. 
L'échantillonnage des villosités choriales est une 
procédure plus récente. Elle consiste en la succion 
de quelques circonvolutions (villosités) de la couche 
extra-embryonnaire (chorion) très tôt dans la gros-
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TABLEAU 2-l. -PROCÉDURES UTILISÉES POUR LE DIAGNOSTIC PRÉNATAL. 
PROCÉDURE CONDITIONS DÉTECTÉES 
Ultrason Grossesse, croissance du fœtus, avortements spontanés, grossesse ectopique, jumeaux, position 
atypique du fœtus, défauts des membres 
Amniocentèse Plus d'une centaine de maladies héréditaires dont Tay-Sachs, aberrations chromosomiques 
(ex: trisomie 21), anémie falcifonne, fibrose kystique, dystrophies musculaires, hémophilie, 
maturité des poumons- en cas de risque d'accouchement précoce 
Échantillonnage des 
villosités choriales 
Même genre d'anomalies que l'amniocentèse, légèrement moins perfonnant, mais plus précoce 
sesse. Elle comporte l'avantage de présenter moins 
de risques pour la descendance et de pouvoir être 
utilisée plus tôt que l'amniocentèse, permettant un 
avortement médical moins risqué et moins pénible. 
Voir l'illustration schématique du placenta à la 
figure 2-1 . 
EFFETS NEUROPSYCHOLOGIQUES 
DES FACTEURS DE STRESS BIOLOGIQUES 
PENDANT LA GROSSESSE 
Le stress extrême, celui enduré par les femmes au 
temps de la guerre fratricide entre cambodgiens du 
temps de la dictature de Pol Pot et Ieng Sary par 
exemple, provoque beaucoup de fausses-couches. Il 
en va de même chez plusieurs espèces de mammi-
fères en temps de pénuries alimentaires ou d'autres 
formes de stress. Par ailleurs, ces types de stress 
(négatifs, aversifs, soutenus, incontournables) créent 
chez la mère un déséquilibre hormonal. Une saine 
alimentation de la mère, surtout pendant le premier 
tiers de sa grossesse, est très importante. Un impor-
tant déficit en acide folique (élément nutritif impor-
tant dans les légumes verts feuillus) peut entraîner un 
risque de désordres du système nerveux central pour 
l'embryon (Spreen, Risser et Edgell, 1995). De même, 
les pédiatres, gynécologues et obstétriciens recom-
mandent à certaines femmes des régimes enrichis en 
Endoderme 
Ectoderme 
Mésoderme 
Chorion 
FIGURE 2-1.- LE PLACENTA HUMAIN. Notez l' emplacement du 
liquide amniotique (lieu de l'amniocentèse) et du chorion (lieu 
d'échantillonnage des villosités choriales). 
fer et autres éléments importants, pendant leur gros-
sesse. Les lubies alimentaires légendaires des 
femmes enceintes ne seraient-elles pas une manifes-
tation (un peu étrange parfois) d'un mécanisme hor-
mononeurologique servant à les pousser à veiller aux 
intérêts de leurs enfants? La grossesse, bien que plai-
sante pour beaucoup de femmes, est difficile sur le 
plan corporel. El le engendre fatigue, maux de dos, 
nausées, sautes d ' humeur, troubles du sommeil , et 
bien d'autres problèmes. Tout cela peut porter 
atteinte à la santé de la mère, surtout si celle-ci est 
déjà affaiblie par une maladie ou a une santé pré-
caire. Par ailleurs, si la mère ne veille pas bien à opti-
miser son état de santé, l'embryon ou fœtus finira par 
en pâtir. On sait maintenant qu ' il est important de 
s'abstenir de s'exposer aux agents toxiques pendant 
la grossesse (alcool, cigarette, café, solvants orga-
niques et autres produits toxiques provenant de 
la maison ou du travail, etc). De bonnes nuits de 
sommeil sont recommandées. Car la mère et son 
embryon ou fœtus vivent en symbiose. Santé et 
maladie se transmettent presque intégralement par Je 
«pont sanguin» par lequel la mère fai t vivre son 
futur enfant. 
Il est bien connu que les maladies auto-immunes 
sont souvent aggravées par les grossesses. On pense 
(Behan et Geschwind, 1984) que cela est principale-
ment dû à la montée considérable des œstrogènes 
à certaines phases de la grossesse. Les œstrogènes 
sont des hormones qui stimulent le système immu-
nitaire, et on ne s'étonne pas qu'à l'approche de 
l' accouchement, la nature ait prévu de renforcer les 
résistances des femmes aux virus et aux bactéries. 
Mais en contrepartie, lorsqu'une femme est porteuse 
d'une maladie auto-immune, telle que la sclérose en 
plaques, l'excès d'activité des anticorps provoqué 
par la grossesse aura pour effet malencontreux, 
après l'accouchement, de pousser la disposition de 
ces anticorps à s'attaquer aux tissus sains. 
Évidemment, on contrôle assez bien aujourd 'hui 
les risques encourus par le bébé ayant un type 
sanguin incompatible avec la mère. Mais il reste 
qu'on ne peut prévenir la transmission par Je sang 
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d'un bon nombre de maladies, à commencer par 
le SIDA, mais aussi la toxoplasmose, la rubéole, 
etc. Toutes ces maladies peuvent sérieusement 
compromettre le développement du cerveau de 
l'embryon ou fœtus, d'autant plus que le fœtus 
n'est pas «équipé » comme l'adulte en anticorps 
aptes à le protéger contre les parasites. Il est clair 
que l'effort sportif ou le travail manuel ne doivent 
pas épuiser une femme enceinte outre mesure, 
car il y a là danger de fausse-couche, d'accouche-
ment prématuré, ou de blessures abdominales de la 
mère. 
EFFETS NEUROPSYCHOLOGIQUES 
DU STRESS MATERNEL PSYCHOSOCIAL 
PENDANT LA GROSSESSE 
Il est assez facile d'établir un lien entre une 
substance toxique, une maladie maternelle ou tout 
autre facteur biologique et le risque d'effets délé-
tères sur l'embryon ou le fœtus. Par contre, il est 
très difficile d'arriver à une démonstration scienti-
fique convaincante de tels effets du stress psychoso-
cial chez l 'humain. Il est maintenant clairement 
établi que certaines formes de stress négatif et pro-
longé, tels le sevrage précoce, ou les électrochocs à 
répétition, déclenchent une série de réponses hor-
monales, immunitaires et nerveuses (St Marseille et 
Braun, 1995), qui finissent par détruire, ou inhiber 
la croissance, d'un nombre important de neurones 
glucocorticoïdo-réceptifs du gyrus denté de l'hippo-
campe (Van Dijken, Goeij, Sutano, Mos, Loet et 
Tilders, 1993). Il s'agirait d'une espèce de vieillis-
sement précoce du cerveau. Qu'en est-il toutefois 
d'un stress psychosocial dont seule serait victime la 
femme enceinte? L'effet pourra-t-il être transmis à 
1 'enfant ? La mère stressée continuant à entretenir un 
lien avec son enfant après la naissance, cela com-
plique l'équation. La mère, ou Je père, peuvent 
connaître un stress psychosocial pour des raisons 
cachées qui sont en fait d'ordre biologique (trouble 
d'anxiété, déséquilibre mental de la mère ou du 
père, trouble d'adaptation, etc). C'est pourquoi, ce 
sont vraiment les investigations réalisées auprès des 
animaux qui peuvent répondre Je mieux à la ques-
tion de base. Szuran et al ( 1994) ont montré que des 
rats dont la mère avait été stressée par immobilisa-
tion pendant la grossesse, avaient plus de difficulté 
à mémoriser la localisation d'une plate-forme dans 
une piscine (seulement les mâles) et avaient des hip-
pocampes atrophiés (les deux sexes). Maccari et 
al (1995) ont eu la bonne idée de faire adopter ces 
rats par des rates normales et ont observé que cer-
tains effets neurobiologiques (fragilisation des sys-
tèmes cérébraux de la gestion du stress, c'est-à-dire 
1' axe hypothalamo-hypophyso-surrénalien) du stress 
maternel étaient ainsi complètement renversés, - ce 
qui souligne la très grande importance du lien post-
natal mère-enfant dans le contexte du stress. Schnei-
der et al ( 1992, 1993) ont montré que le stress 
prénatal de type psychosocial produisait un 
ensemble de déficits cognitifs et neuromoteurs chez 
le singe. Sobrian et al ( 1992) ont montré que le 
stress prénatal (et postnatal) affaiblit la réponse 
immunitaire. Ward et al ( 1991) ont montré, à l' ins-
tar de plusieurs prédécesseurs, que le stress prénatal 
influençait l'orientation sexuelle (types de jeux, 
comportements reproducteurs, postures sexuel-
les, etc.) du rat, tandis que Grisham et al (1991) ont 
établi que les noyaux sexuellement dimorphes bul-
bocaverneux spinal et préoptique de l'hypothalamus 
étaient modifiés par le stress prénatal. On sait que la 
surproduction de sérotonine, et à un degré moindre, 
la sous-production de dopamine, sont des média-
teurs centraux importants du stress. Or, Peters 
(1990) a montré chez le rat, que Je métabolisme 
postnatal de la sérotonine est augmenté par le stress 
de la mère pendant la grossesse. Fride et al ( 1989) 
ont rapporté un effet de sous-production de la dopa-
mine, toujours chez le rat, suite à un stress prénatal. 
Tout ce qui précède rend plus crédible la littéra-
ture à propos des humains sur Je même sujet. Le 
stress maternel semble avoir un effet délétère subtil 
sur le développement cérébral de l'enfant (Reading, 
1983, pour une importante compilation de la litté-
rature). La dépression chez la femme enceinte 
augure du tempérament maussade chez le nourris-
son, et l'EEG de ce dernier manifeste un profil 
caractéristique jusqu'à deux ans après la naissance 
(Schmidt et Fox, 1998, pour revue). Une seule 
investigation est allée jusqu'à rapporter des effets 
macroscopiques concrets du simple stress psychoso-
cial de la mère pendant la grossesse. Lou et al 
( 1994) ont observé que la circonférence de la tête 
pouvait être significativement réduite chez les 
enfants de mères stressées. Ce genre d'effet, expli-
quant une très faible part de la covariance totale, ne 
peut rejoindre le seuil statistique que sur la base 
d'importants échantillons. L'étude de Lou et al 
portait sur 3 021 femmes. Scott ( 1973) a trouvé des 
troubles neurologiques et retards développementaux 
qu'il associait au stress psychosocial de la mère pen-
dant la grossesse. Men gel et al (1991) offrent une 
piste interprétative des effets du stress maternel pen-
dant la grossesse sur le développement des enfants : 
ils ont observé que Je stress psychosocial prénatal 
était significativement corrélé à la pression sanguine 
de la mère, et ont spéculé que cela pouvait nuire au 
développement du fœtus. 
COMPLICATIONS DE LA GROSSESSE 
Les complications de la grossesse sont nom-
breuses, allant de l'anoxie du fœtus par strangulation 
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par le cordon ombilical, l' usage de forceps, la préma-
turité, etc. La question de la prématurité sera traitée 
dans une section à part. Ici, nous ferons un tour d'ho-
rizon des facteurs qui peuvent imperceptiblement 
stresser le cerveau, effet que nous pondèrerons par 
le quotient intellectuel correspondant de l'enfant 
(tableau 2-II). 
PRÉMATURITÉ ET DÉFICIT PONDÉRAL 
DU NOURRISSON 
La prématurité est devenue une chose compliquée à 
définir : on tient compte du poids du nouveau-né, 
ainsi que de son âge gestationnel (habituellement cal-
culé en jours à partir de la dernière menstruation). Un 
poids de 1 500 g est souvent cité comme définissant 
le seuil de la normalité pondérale, tandis qu'un âge 
gestatoire de 37 semaines est considéré comme défi-
nissant le seuil de la prématurité (Spreen, Risser et 
Edgell, 1995). 
Jusqu'à quel point le QI peut-il être affecté par 
chacune de ces variables? Probablement moins que 
par les effets pris conjointement ou même séparé-
ment de l'hérédité et de l'environnement culturel 
familial. La figure 2-2 illustre l'impact de l'anoxie à 
l' accouchement (cyanose) sur le QI de l'enfant. On 
peut constater que le manque à gagner, en points de 
QI, semble, pour la cohorte en question, se situer 
autour de sept. 
Stewart ( 1983) a réalisé une étude sur 694 bébés 
pesant moins de l 500 g suivis intensivement dans 
une maternité entre 1966 à 1977. Presque la moitié 
(39 p. l 00) n'ont pas survécu. Le taux de mortalité 
pour des cas de poids équivalent est beaucoup plus 
TABLEAU 2-ll. -VARIABLES PRÉNATALES ET RELATIVES À L'ACCOUCHEMENT AYANT UN IMPACT (PLUS OU MOINS DIRECT) SUR LE QI 
À L' ÀGE DE 4 ANS*. 
GARÇONS BLANCS 
Éducation de la mère (années) 
Index socioéconomique 
Nombre de visites prénatales 
Anomalie cérébrale néonatale 
Circonférence tête à la naissance (cm) 
Parité 
Infection de KUB durant la grossesse 
Statut marital 
Âge mère lors première menstruation 
Age de la mère (années) 
Poids de grossesse de la mère 
Poids du bébé 
Gain de poids maximum durant la grossesse 
Indice d' Apgar (une minute) 
GARÇONS NOIRS 
Index socioéconomique 
Éducation de la mère (années) 
Grandeur à la naissance (cm) 
Âge de la mère (années) 
Nombre de visites prénatales 
Anomalie cérébrale néonatale 
Âge de la mère lors de l'apparition 
des menstruations (années) 
Pression sanguine durant la grossesse 
Plus faible hématocrite de la mère durant 
la grossesse 
Présence du père au foyer 
*Variables décrites en ordre d'importance décroissante. 
(Adapté de Serunian et Broman, 1 975) 
FILLES BLANCHES 
Éducation de la mère (années) 
Index socioéconomique 
Nombre de visites prénatales 
Anomalie cérébrale néonatale 
Circonférence tête à la naissance (cm) 
Parité 
Âge de la mère (années) 
Durée de la grossesse (semaines) 
Plus faible hématocrite de la mère durant la grossesse 
Grandeur à la naissance (cm) 
Gain de poids maximum durant la grossesse 
Poids de la mère avant la grossesse 
Indice d' Apgar (une minute) 
FILLES NOIRES 
Index socioéconomique 
Éducation de la mère (années) 
Poids à la naissance 
Nombre de visites prénatales 
Âge de la mère (années) 
Âge de la mère lors de l'apparition des 
menstruations (années) 
Parité 
Nombre de cigarettes fumées par jour durant grossesse 
Grandeur à la naissance (cm) 
Convulsions durant la grossesse 
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FIGURE 2-2. - DISTRIBUTIONS DES QUOTIENTS INTELLECTUELS 
SUITE À DES ACCOUCHEMENTS NORMAUX OU AVEC ANOXIE 
FŒTALE. Ces données, provenant de Graham et et al ( 1962), ont 
été recueillies 3 ans après la naissance. On constate un léger 
effet délétère de l'anoxie cérébrale prénatale sur le développe-
ment du quotient intellectuel. 
bas aujourd'hui dans les pays industrialisés, les soins 
d ' urgence et intensifs en néonatalogie ayant connu 
des «progrès» intensifs. Par exemple, dans la cli-
nique en question, le taux de mortalité est passé de 48 
p. lOO en 1966 à 25 p.lOO en 1977. On a pu évaluer 
376 des survivants à deux ans. 88 p.lOO n'avaient 
aucun handicap majeur, tandis que 11 p.l 00 en 
avaient (paralysie cérébrale, débilité, hydrocéphalie, 
handicap sensoriel). On a pu tester le QI de 288 
enfants à l'âge de 3 ans et demi. La moyenne des QI 
(excluant deux cas intestables et déficients) fut de 
107,7 (ET= 15,3). Les QI étaient significativement 
positivement corrélés au statut socio-économique des 
parents ainsi que significativement et négativement 
corrélé au poids du bébé à la naissance. Stewart n'a 
pas essayé de déterminer quelles pouvaient être les 
causes de la prématurité ou du déficit pondéral de sa 
cohorte. 
Commey et Fitzhardinge (1979) ont réalisé une 
étude similaire à celle de Stewart. Leurs bébés sont 
nés à moins de l 500 g. Le taux de mortalité fut 
de 26 p.l 00 et le taux de handicaps majeurs de 
49 p. lOO. Dans leur recension de la littérature sur ce 
sujet, Spreen et al (1995) citent des taux de mortalité, 
dans les années 1970, tournant autour de 58 p. ! 00. 
Les grandes capacités dont disposent les systèmes 
médicaux pour faire «survivre» des cas critiques 
crée aussi un problème pour les parents et pour la 
société. McCorrnick et al ( 1991) estiment que les 
coûts des interventions périnatales complexes 
peuvent se situer autour de 705 000 FF, tandis que le 
coût à vie peut être multiplié par 60. C'est évidem-
ment, le système scolaire qui en fait les frais. Hunt et 
al (1988) ont trouvé que 16,7 p.lOO des cas nés à 
moins de l 500 grammes avaient un trouble de l'ap-
prentissage à l'âge de huit ans, tandis que Drillien et 
al (1980) ont trouvé que la proportion était de 60 
p.l 00. La plupart des investigations ayant évalué la 
psychopathologie des enfants prématurés ou nés 
trop petits sont arrivées à la conclusion que la psy-
chopathologie (hyperactivité, agressivité, labilité, 
anxiété, immaturité) menace essentiellement ceux 
qui ont déjà subi une atteinte cérébrale, ce qui signi-
fie que beaucoup de ces enfants ont, en plus de 
troubles neurologiques et scolaires, des troubles 
d'adaptation sociale et émotionnelle. Dans toutes 
ces études (des QI, des handicaps, de l'adaptation 
scolaire, de la santé mentale) il ressort nettement 
que le poids à la naissance ( < 1 500 g) est une 
variable plus forte, expliquant plus de variance que 
la prématurité comme telle. 
Les causes de la prématurité restent largement 
mystérieuses. Weiss et Jackson (1969) ont réalisé une 
analyse de régression multiple sur les 12 paramètres 
prédictifs qui leur semblaient les plus prometteurs 
pour expliquer la prématurité. Il n'ont réussi qu'à 
expliquer 33 p.l 00 de la variance. Curieusement 
certains de ces paramètres furent très faibles en 
variance expliquée (ex : l'âge maternel : 0 p.lOO; les 
complications obstétriques lors des naissances précé-
dentes l p.l 00; le revenu 0,1 p.l 00; la maladie de la 
mère pendant la grossesse 2 p.l 00; le nombre de 
naissances préalables 3 p.IOO; la taille de la mère 
0 p. lOO). Les meilleurs paramètres prédictifs étaient, 
eux aussi, peu significatifs (ex : gain pondéral de la 
mère pendant la grossesse 6,6 p.lOO, poids de la mère 
à 1' accouchement 6 p.l 00, le poids de la mère lors de 
l'accouchement précédent 6 p.lOO). 
Indépendamment des conséquences négatives de la 
prématurité, il est intéressant, sur le plan des prin-
cipes du développement, de se questionner sur les 
rapports entre les développements prénatal et postna-
tal des bébés prématurés : observe-t-on un rattrapage 
rapide du développement postnatal, un rattrapage 
lent, ou 1' absence d'un rattrapage? Tout dépend de la 
variable mesurée. Berg et Berg (1979) se sont inté-
ressés à cette question. Us présentent des données gra-
phiques concernant les différents types de sommeil 
des bébés normaux et prématurés. On constate qu'à la 
naissance, les bébés prématurés ont une proportion 
élevée de sommeil actif, et une proportion faible de 
sommeil lent. Toutefois, une fois atteint à l'âge équi-
valent à l'âge de naissance normal, ces proportions 
rejoignent exactement celles du bébé né dans les 
délais normaux, et évoluent exactement de la même 
façon par la suite. Ceci n'est indicatif, évidemment, 
ni d' un rattrapage, ni d'une anomalie quelconque. Le 
bébé prématuré a un développement du sommeil tout 
simplement identique à celui du bébé normal, sauf 
qu'une partie de son développement se fait indépen-
damment de la mère. Spreen et al ( 1995) ont rédigé 
un excellent et exhaustif compte rendu de la neuro-
psychologie de la prématurité et de 1' insuffisance 
pondérale du fœtus (tableau 2-III). 
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TABLEAU 2-Ill.- FACTEURS DE RISQUE PRINCIPAUX POUR LES ENFANTS AYANT UN FAIBLE POIDS DE NAISSANCE. 
1~ Risques démographiques 
A. Age (moins que 17 et plus que 34) 
B. Race (noire) 
C. Faible statut socioéconomique 
D. Non marié 
E. Faible niveau d'éducation 
II- Risques médicaux prédatant la grossesse 
A. Parité (0 ou plus que 4) 
B. Faible poids relativement à la grandeur 
C. Anomalies génito-urinaires/chirurgie 
D. Maladies sé lectionnées comme le diabète, l' hyperten-
sion chronique 
E. Statut non immun pour infections sélectionnées comme 
la rubéole 
F. Histoire obstétrique faible incluant enfant de faible poids 
de naissance, avortements spontanés multiples 
G. Facteurs génétiques maternels (comme faible poids de 
naissance de la mère) 
ill- Risques médicaux lors de la grossesse en cours 
A. Grossesse multiple 
B. Faible gain de poids 
C. Court intervalle intergrossesse 
D. Hypotension 
E. Hypertension/pré-éclampsie/toxémie 
F. Infections sélectionnées comme la bactériurie sympto-
matique, la rubéole et le cytomégalovirus 
G. Saignements lors du premier ou deuxième trimestre 
H. Problèmes de placenta comme placenta praevia ou 
abrubtio placentae 
DOMMAGES CEREBRAUX ACQUIS 
AVANT LA NAISSANCE 
Le cerveau embryonnaire ou fœtal peut être 
endommagé par une multitude de causes allant de 
l'exposition aux agents toxiques via le placenta, la 
malnutrition maternelle, jusqu'à l' atteinte mécanique. 
Pour commencer avec les lésions dont l'étiologie est 
mécanique, la pionnière Kennard (1936) croyait que 
la récupération fonctionnelle était généralement d' au-
tant meilleure que la lésion cérébrale avait été pré-
coce. L'extraordinaire aptitude qu'ont les bébés 
hémisphérectomisés à gauche à éventuellement sup-
porter les fonctions langagières avec leur hémisphère 
droit (Dennis et al, 1975, 1981) en est une démons-
tration spectaculaire. Ces phénomènes de récupéra-
tion miraculeuse se produisent dans des sphères du 
développement qui échappent, évidemment, à la dic-
tature des gènes : de toute évidence, l'hémisphère où 
s'installent la plupart des fonctions verbales est un 
coup de dés . .. pipés, mais de dés quand même. C'est-
à-dire que l' installation du langage dans l' un ou 
I. Hyperémie 
J. Oligoamnios 
K. Anémie/hémoglobine anormale 
L. Iso-immunisation 
M. Anomalies fœtales 
N. Col utérin incompétent 
O. Ruptures membranaires prématurées et spontanées 
IV- Risques comportementaux et environnementaux 
A. Fumeur 
B. Statut nutritionnel pauvre 
C. Alcool et autres abus de substances 
D. Exposition au D.E.S. et exposition à d'autres 
substances toxiques, incluant les risques relatifs 
à l'occupation 
E. Haute a ltitude 
V- Risques de soins de santé 
A. Soins prénatals pauvres ou absents 
B. Prématurité iatrogénique 
Concepts du risque 
A. Stress (physique et psychosocial) 
B. Irritabilité utérine 
C. Événements provoquant des contractions utérines 
D. Changements cervicaux détectés avant le commence-
ment de l'accouchement 
E. Infections sélectionnées comme le mycoplasme et 
Chlamydia trachomatis 
F. Expansion du volume du plasma inadéquate 
G. Insuffisance de progestérone 
l'autre des hémisphères est un phénomène pour 
lequel des conséquences importantes découlent de 
conditions initiales infimes. 
La spécialisation hémisphérique n'est pas le seul 
phénomène biologique de ce type : il suffit d'une 
petite anomalie d'un seul gène pour produire un défi-
cit (situs inversus) de flagellation cellulaire, qui à son 
tour provoque le positionnement d'un côté inhabituel 
de tous les organes internes d' un individu (le cœur à 
droite, le foie à gauche, etc., voir Changeux, 1983). 
Le situs inversus donne l'exemple d'une cascade de 
développement à conditions initiales minimes avec 
d'immenses conséquences. Ces conséquences tou-
chent même le cerveau. Deux cas intéressants du 
point de vue neuropsychologique ont récemment été 
rapportés, l'un manifestant une importante dyslexie 
avec psychose (Dixit et Khanna, 1993) et l'autre un 
phénomène rare d'aphasie croisée (Cohen et al , 
1993). En général, il semble que l'on puisse dire 
comme Scott (1962) que plus le cerveau a atteint un 
stade avancé d'organisation, plus il est difficile de se 
réorganiser. 
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Que les conséquences de lésions cérébrales préna-
tales puissent être si nuisibles, en permanence, ne 
peut non plus toutefois être mis en doute : il suffit 
de regarder la plupart des infirmes moteurs cérébraux 
- dont les déficits sont généralement dus à des 
troubles périnatals (anoxie, agents tératogènes, etc). 
Lenneberg (1968) a remarqué que le nourrisson qui 
naît avec une lésion pariétale ne manifeste souvent 
aucune anomalie motrice- alors qu' au moment où 
il commence à marcher, on détecte une hémiparé-
sie spastique, ainsi que des réflexes anormaux. Il a 
interprété cela comme reflétant la dominante sous-
corticale du contrôle moteur précoce, qui se fait gra-
duellement remplacer au cours de l'enfance par une 
dominante corticale. Dans la même veine, Teuber 
et al ont examiné 63 enfants avec des lésions périna-
tales donnant lieu à un syndrome d'hémiplégie, ainsi 
qu'une cohorte de 238 adultes ayant récemment 
acquis une lésion cérébrale. Ils ont trouvé que les 
enfants n'avaient aucun déficit visuel, mais souf-
fraient de difficultés de résolution de problèmes 
cognitifs tandis que les adultes manifestaient l'in-
verse. Ceci suggère que le cerveau infantile lésé est 
en mesure de récupérer les fonctions qui sont actives 
au moment de la lésion, mais pas nécessairement 
celles qui sont encore inexistantes. À l'opposé, le cer-
veau adulte lésé serait en mesure de compenser la 
perte des systèmes les plus «plastiques» (c'est-à-dire 
appri s) car il disposerait d ' importantes ressources 
métacognitives, ou de stratégies adaptables d'appren-
tissage- mais il ne serait pas en mesure de récupérer 
des fonctions dépendant de circuits neuronaux sté-
réotypés (communs à l'espèce), donc davantage 
déterminés par l'hérédité. 
Par contre, en ce qui concerne les dommages céré-
braux encourus suite à des exposi tions à des sub-
stances toxiques, on se doit de reconnaître que le 
principe du développement général le plus juste serait 
un principe «anti-Kennard». À dose égale (ou même 
à des doses en fonction du poids) d'un agent toxique, 
plus l'exposition se fait tôt dans la vie, plus le dom-
mage (permanent) sera grand. Cela serait dû en 
grande partie au fait que la barrière hémato-encé-
phalique est beaucoup moins étanche chez le sujet 
jeune que chez le sujet âgé. Par ailleurs, le système 
immunitaire est lui aussi beaucoup moins armé (en 
anticorps) chez le sujet jeune que le sujet âgé. Fi-
nalement, les cascades neurodéveloppementales sont 
plus actives et intenses chez le fœtus, le rendant plus 
sensible à de légères anomalies se produisant au 
moment des conditions initiales. 
Le principe « anti-Kennard » s'applique générale-
ment aussi dans le cas de la malnutrition (Aimli et 
Finger, 1987) à l'exception suivante près : une mal-
nutrition (retrait d ' un pourcentage fixe en protéines 
du régime) prénatale est un peu moins nuisible que la 
même malnutrition subie immédiatement en période 
postnatale. Une investigation expérimentale réalisée 
sur le rat a montré qu ' une privation de 15 p. lOO de 
protéines avant la naissance pouvait résulter en une 
perte de 15 p.l 00 de la masse cérébrale, tandis que la 
même privation après la naissance pouvait provoquer 
une perte de la masse cérébrale allant jusqu 'à 
20 p.l 00. Mais le plus étonnant, fut 1' observation de 
l'effet qu'une privation avant et après la naissance 
pouvait faire perdre aux rats 60 p. lOO de leur masse 
cérébrale (Aimli et Finger, 1987). Toutefois, ces deux 
périodes sont beaucoup plus critiques que toute autre 
période suivante de la vie; on sait en effet que le cer-
veau sera le dernier organe à s'atrophier chez l'adulte 
affamé, son écologie corporelle assignant la plus 
haute priorité à l'organe d'adaptation qu'est le cer-
veau. Une telle assignation serait peut-être illogique 
chez le fœtus ou le nourrisson pour la raison sui-
vante : le nouveau-né de l'humain est dans un tel état 
de dépendance qu'il n'a réellement besoin de son cer-
veau que pour ses fonctions végétatives. Les effets 
dramatiques des intoxications ou malnutritions pré-
coces seraient dus au fait qu 'elles entravent et frei-
nent Je développement des structures cérébrales d'une 
part, et peuvent cibler plus directement l'organe céré-
bral chez le jeune que chez l'adulte, d'autre part. 
Bref, la pathologie précoce résulte d' un ensemble 
de facteurs, chacun laissant à la courbe du dévelop-
pement son inflexion propre à un moment donné. 
PROCESSUS PATHOLOGIQUES 
DUD~VELOPPEMENTUT~R~ 
La majorité des anomalies du développement du 
cerveau sont causées par des erreurs, héréditaires ou 
congénitales, dans le code génétique. L'amniocentèse 
permet de dépister un certain nombre de ces désor-
dres. D 'autres tests seront effectués à la naissance. 
L'étude du développement cérébral nous laisse entre-
voir plusieurs tournants majeurs : la formation des 
hémisphères, la migration neuronale, la myélinoge-
nèse, etc. Une erreur du programme génétique, 
qu'elle soit due à une tare transmise héréditairement, 
ou à une défectuosité du code génétique acquise 
spontanément par le parent ou par l'enfant, entrave 
les étapes ultérieures du développement plus qu'elle 
ne touche l'organisation corporelle déjà en place. 
Ainsi, si une erreur de programmation génétique ne 
survient qu'au cours du deuxième mois après concep-
tion, la séparation des deux hémisphères cérébraux 
étant déjà complète, on ne connaît pas de désordre 
apte à refusionner les deux hémisphères. Ainsi, on 
sait qu'en présence d'holoprosencéphalie (désordre 
consistant à naître avec une seule masse cérébrale 
indifférenciée) il faut conclure à une erreur du pro-
gramme génétique survenue avant la fin du premier 
mois de gestation. Une liste des désordres héréditaires 
du métabolisme, détectables par amniocentèse, est 
présentée au tableau 2-IV. 
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TABLEAU 2-IV. -DÉSORDRES HÉRÉDITAIRES DU MÉTABOLISME. 
I- Désordres du métabolisme des hydrates de carbone 
1- Galactosémie (AR) 
2- Déficience carboxylase pyruvate (AR) 
II- Aberrations innées du métabolisme des acides aminés 
1- Albinisme, oculaire (XLR) 
2- Hyperphénylalaninémie (PKU) 
III- Désordres du métabolisme lipidique 
1- Adrénoleucodystrophie (XLR) 
2- Athérosclérose prématurée (AR) 
IV- Désordres de l'emmagasinage liposomal 
1- Maladie de Tay-Sachs (AR) 
2- Maladie de Gaucher (AR) 
V- Désordres du métabolisme stéroïdien 
1- Syndrome adrénogénital (AR) 
2- Hyperplasie adrénale congénitale (déficience en 
hydroxylase-21) (AR) 
VI- Désordres du métabolisme purinique et 
pyrimidinique 
1- Syndrome de Lesch-Nyhan (XLR) 
2- Déficience phosphorylase nucléoside avec immunodéfi-
cience (AD) 
VII- Désordres du métabolisme des métaux 
1- Maladie de Menkès (XLR) 
2- Maladie de Wilson (AR) 
VIII- Désordres du métabolisme porphyrique et 
hématopoïétique 
1- Acatalasémie (AR) 
2- Porphyrie érythropoïétique congénitale (AR) 
IX- Désordres des tissus, muscles et os connectifs 
1- Achondroplasie (AD) 
2- Dystrophie musculaire Duchenne (XLR) 
X- Désordres du sang et du tissu fabriquant le sang 
1- Hémophilie A (XLR) 
2- Maladie de Yon Willbrandt (AD) 
XI- Désordre de transport 
l- Fibrose Kystique (AR) 
2- Cystinose 
XII- Désordres immuns et d'autres mécanismes de défense 
l- Agammaglobulinémie (XLR) 
2- Maladie granulomateuse chronique 
XIII- Désordres divers 
1- Syndrome de l'œil du chat (AD) 
2- Maladie de Charcot-Marie (AD) 
3- Scissure du palais et ankyloglossie (XLR) 
4- Syndrome X-fragile (XLR) 
5- Chorée de Huntington (AD) 
6- Rétinoblastome (AD) 
7- Rétinite pigmentaire (XLR) 
A= autosomique, R = récessif, D = dominant, XL= lié au chromosome sexuel 
Un désordre du développement intra-utérin peut 
être congénital sans être héréditaire. Les anomalies 
chromosomiques, par exemple, ne sont pas considé-
rées comme héréditaires. Toutefois, il y a des facteurs 
héréditaires subtils qui semblent contribuer au risque 
d'anomalies chromosomiques, car on note que cer-
taines familles sont légèrement plus à risque que 
d'autres. La nature du mécanisme en question reste 
complètement inconnue. Ce facteur contribue au 
risque beaucoup moins que le simple effet de l'âge 
maternel. Voir le tableau 2-V, pour une liste abrégée 
d'aberrations chromosomiques que l'on détecte à 
l'amniocentèse. 
La minorité des désordres nerveux du bébé nais-
sant est causée par des facteurs de stress provenant 
de l'environnement placentaire (toxines, insuffi-
sances, accidents mécaniques, infections, etc). Mais 
qu'est-ce qui fait que telle structure cérébrale est à 
risque à tel moment de l'embryogenèse ou de la 
fœtogenèse, et que telle autre structure est à risque à 
tel autre moment? Voilà la spécificité de la problé-
matique du développement. On se doute que les 
réponses auront quelque chose à voir avec le concept 
de la période critique. Dennenberg (1968) a proposé 
que les tissus les plus sujets à l'interférence étaient 
ceux connaissant à ce moment là la croissance la 
plus rapide. Dans leur recension de ces questions, 
Spreen et al (1995) donnent plusieurs exemples à 
l'appui de cette idée (ex : acquisition de la vision 
binoculaire chez le chat, plasticité de la régénéres-
cence du nerf optique chez la grenouille, acquisition 
du langage chez l'humain). 
Comme l'étymologie du terme «tératologie» (con-
naissance des monstres) l'indique, cette discipline de 
TABLEAU 2-V. - DIAGNOSTIC PRÉNATAL DE SYNDROMES DE 
SUPPRESSION CHROMOSOMIQUE. 
1- Syndrome 5q 
2- Syndrome Beckwith-Wiedrnann 
3- Syndrome du cri du chat 
4- Dystrophie musculaire de Becker 
5- Dystrophie musculaire de Duchenne 
6- Déficience du glycérol kinase 
7- Maladie de Norrie 
8- Syndrome de Prader-Willi 
9- Rétinoblastome 
10- Tumeur de Wilms 
Il- Syndrome de Wolfe-Hirschhom 
*Association notée dans quelques familles 
Chromosome 5 
Chromosome Il * 
Chromosome 5* 
Chromosome X* 
Chromosome X* 
Chromosome X* 
Chromosome X* 
Chromosome 1 5* 
Chromosome 1 3* 
Chromosome 1 1 * 
Chromosome 4* 
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TABLEAU 2-Vl.- AGENTS TÉRATOGÈNES COMMUNS. 
M~DICAMENTS PRODUITS MALADIES INFECTIONS AGENTS 
DE LA MÈRE CHIMIQUES MATERNELLES DE LA MÈRE PHYSIQUES 
Phénytoïne Mercure Goitre hypo-iodique Rubéole Rayons X 
Hormones Biphénylpolychloré Diabète Cytomégalovirus Hyperthermie 
Thalidomide Plomb Tumeurs virilisantes Toxoplasmose Micro-ondes 
Valproate A spartame Phénylcétonurie Syphilis Radiation nucléaire 
Phénobarbital Sol vants Herpès Traumatisme 
Note. La consommation lourde d 'alcool ou de cocaïne pendant la grossesse est aussi, malheureusement, un facteur tératogène. 
la médecine s'intéresse principalement aux désordres 
développementaux très importants qui vont même jus-
qu' à porter atteinte à des organes complets. Or, les 
périodes intra-utérines ou la structure des principaux 
organes se dessine sont plus embryonnaire que fœtale. 
En conséquence, la tératologie, comme branche de la 
médecine, s'intéresse principalement aux désordres 
agissant surtout pendant le premier trimestre de la 
grossesse. Le concept avancé par Denenberg en 1968 
n'était pas nouveau. Il est même généralement admis 
en tératologie depuis plus de 30 ans. Hamburger 
(1954) a montré par exemple que certains produits 
chimiques affectent les tissus embryonnaires en crois-
sance rapide tout en épargnant les tissus déjà différen-
ciés. Ceci permet de mieux comprendre qu'en 
tératologie on reconnaît qu'une grande variété d'agents 
tératogènes peuvent produire la même déformation, 
tandis qu'une grande diversité de déformations peu-
vent provenir d ' un même agent tératogène (Spreen, 
Risser et Edgell, 1 995). Certaines recherches réalisées 
sur l'animal laissent croire que les agents tératogènes 
opèrent sur un continuum dose-réponse (Butcher et al , 
1975; Dobbing, 1968; Hicks et D'Amoto, 1966; 
Hutchings et al, 1975). À dose minimale, l'atteinte 
serait neurologiquement faible, mais fonctionnellement 
saillante (troubles cognitifs). À dose moyenne, l'at-
teinte serait neurologiquement saillante (arrêts du 
développement, agénésies, hyperplasies, et autres aber-
rations), tandis que le problème neuropsychologique ne 
se poserait même pas, le sujet étant trop sévèrement 
déficient pour être testé. À dose létale, tous les sujets 
mourraient. Y a-il donc une période critique générale 
pour toutes les atteintes du système nerveux, qui cor-
respondrait au premier trimestre comme le suggère la 
tératologie? Quel est 1 'élément le plus critique du 
développement rapide des tissus nerveux les classant 
dans la catégorie à risque? Est-ce la division cellulaire, 
la migration neuronale, la gliogenèse, la synaptoge-
nèse, le pic de mortalité neuronale naturelle? Il reste 
encore bien des inconnues à ce niveau. Mais en tout ce 
qui concerne les facteurs de stress intra-utérins (ra-
diations atomiques, alcool, infections maternelles, tha-
lidomide, médicaments tels tétracycline, pollution 
environnementale), il semble effectivement que l'hu-
main soit le sujet le plus à risque pour l'ensemble des 
déficits pendant la phase embryonnaire de sa vie 
(Spreen, Risser et Edgell, 1995). Une substance qui 
préoccupe de plus en plus les cliniciens en pédiatrie est 
l'abus de la cocaïne par la femme enceinte. Les inves-
tigations montrent que cette drogue est tératogène lors-
qu'elle est consommée à dose massive (Church, 1993). 
Le tableau 2-VI présente une liste d'agents tératogènes 
communs. 
Une des principales préoccupations de la tératologie 
est de dépister les causes d'avortements spontanés. 
Ces avortements sont souvent dûs à des aberrations 
chromosomiques (50 p.lOO en tout, 70 p.IOO des 
fausses-couches ayant lieu avant la 6è semaine de ges-
tation). Le tableau 2-VII présente les facteurs de 
risque d'avortement spontané dans plusieurs des in-
dustries chimiques. 
Un débat est en cours dans la communauté médicale 
pour savoir si la consommation de contraceptifs oraux 
pendant la grossesse peut avoir des effets tératogènes. 
On a évoqué éventuellement un risque ainsi accru pour 
les malformations (Czeizel et Kodaj, 1995). Une étude 
récente à grand échelle conclut toutefois que rien ne 
laisse croire à de tels risques, du moins en ce qui 
concerne les contraceptifs récents faiblement dosés en 
hormones sexuelles (Martinez-Frias et al, 1998). 
TABLEAU 2-VII. - AVORTEMENTS SPONTANÉS (AS) CHEZ DES 
EMPLOYÉES DE L'INDUSTRIE CHIMIQUE. 
STATUT D'EMPLOI NOMBRE NOMBRE PAR 100 
D'AS GROSSESSES 
Femmes en général 15 482 5,52 
( 1973-1976) 
Chimistes 52 8,54* 
Matières plastiques 21 8,94* 
Styrène 6 15,00** 
Rayonne acétate 9 11 ,25* 
Nettoyage à sec 7 10, 14 
Pharmaceutiques 5 10,20 
* p < 0,05; ** p < 0,01 
(Informations d'après Hemminki et al, 1980) 
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Chapitre 3 
DÉVELOPPEMENT NORMAL 
DES RAPPORTS CERVEAU/COMPORTEMENT 
CHEZ LE NOURRISSON 
Ce chapitre porte sur le développement neuropsy-
chologique du nourrisson. La discussion reprend 
d'emblée sur les effets et interactions de l'environ-
nement et de l'hérédité, étant entendu que l'effet de 
l'environnement est ici beaucoup plus riche et re-
quiert un traitement plus élaboré qu 'au chapitre 
portant sur le développement prénatal normal. Nous 
ferons ensuite le bilan du développement précoce 
des paramètres cérébraux, d'abord anatomiques et 
ensuite physiologiques. Nous recenserons ensuite le 
développement de quelques unes des principales 
fonctions psychiques du nourrisson. Finalement, 
nous réfléchirons à certains aspects théoriques du 
développement neuropsychologique du nourrisson, 
en particulier, les principes qui régissent l'émergence 
précoce de la spécialisation hémisphérique, les prin-
cipes qui régissent le lien qui pourrait exister entre 
l'ontogenèse des systèmes cérébraux et celle des sys-
tèmes cognitifs et le passage d'une vie mentale de 
type «animal» à celle de type «humain» pendant la 
première année de la vie. 
INTERACTION ENTRE GÉNOTYPE, PHÉNOTYPE 
ET ENVIRONNEMENT EXTERNE 
L'influence des gènes sur le développement ne 
diminue pas en importance après la naissance, pas 
plus d'ailleurs que l'influence du milieu interne, 
c'est-à-dire du corps. Toutefois, un élément très im-
portant s'ajoute, l'environnement externe. L'humain 
a besoin de supports à sa motricité, c'est-à-dire de la 
gravité, de la résistance, des obstacles à franchir, et en 
plus, il a besoin d'être stimulé, sensoriellement et 
psychoaffectivement - faute de quoi il dépérira et 
pourra même mourir. On comprend dès lors que le 
développement postnatal précoce, tout particulière-
ment, est une affaire d'interaction intense et constante 
entre l'hérédité et les divers milieux internes et 
externes. Plus précisément, notons que ce qui se passe 
dans les milieux intra- et extracellulaires (non géno-
miques), définit la limite de la dictature des gènes. 
Par exemple, bien que l'embryon et le fœtus puissent 
se contenter d' une simple matrice maternelle bien ali-
mentée, les synapses ne peuvent tout de même pas se 
consolider normalement si elles ne peuvent interagir 
pour réaliser une fonction, et cette fonction n'a de 
sens ni de soutien ailleurs que dans le monde exté-
rieur. Le génome est préprogrammé pour réagir à des 
événements externes, comme s'il savait à l'avance 
que le vécu de l'enfant suivrait la séquence habituelle 
(alimentation, échanges tendres, soins divers). En réa-
lité, le génome n'anticipe l'avenir que dans la mesure 
où il a pu s'approprier les vécus des générations pré-
cédentes en préparant une réceptivité corporelle le 
moment venu : périodes critiques, cascades de déve-
loppement, etc. 
EFFETS NEUROPSYCHOLOGIQUES 
DE L'ALLAITEMENT AU SEIN, 
ET DES FORMULES DE LAIT ARTIFICIEL 
L'environnement externe affecte donc le dévelop-
pement postnatal du cerveau. Le cerveau du bébé né 
prématurément va se myéliniser plus rapidement que 
celui d'un bébé à terme. En se fai sant l'avocat du 
diable on pourrait proposer que cela est le résultat 
d'une différence héréditaire entre le bébé prématuré et 
le bébé normal. Il n'en est probablement rien. D'a-
bord, la myéline est nécessaire pour qu'un système 
cérébral puisse être fonctionnel -ce qui met une pres-
sion sur le développement de celle-ci après la nais-
sance. Diverses investigations ont montré que la 
malnutrition postnatale pouvait porter atteinte à la 
croissance des neurones (Salas et al, 1974) comme des 
glies (Dobbing et Widdowson, 1965). À l'inverse, 
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l'allaitement du bébé est probablement le principal 
facteur de ce rattrapage des prématurés. En effet, le 
lait maternel favorise significativement le développe-
ment cérébral des nourrissons par rapport aux succé-
danés. Déjà en 1948, Davis, Sears, Miller et Brodbeck 
avaient observé que le bébé allaité au sein développait 
une vigueur de succion (durée et force) beaucoup plus 
grande à partir de la se semaine postnatale que les 
bébés nourris au biberon avec une formule de lait non 
maternel. Récemment, on a mis en évidence les avan-
tag~s. qu'il y a pour les bébés à être allaités au sein, au 
niveau du fonctionnement cérébral, à partir de la tech-
nique des potentiels évoqués visuels (Makrides et al, 
1995). Dans l'ensemble, les enfants qui ont été nour-
ris au sein maternel sont moins souvent malades, ont 
une meilleure espérance de vie, et bénéficient d'un 
avantage de plusieurs points de quotient intellectuel, 
même après tous les ajustements méthodologiques 
assurant l'appariement des attitudes et conditions de 
vie des parents (Cheraskin, 1994 ). On pense depuis 
peu que c'est un type de graisses nommées acide doco-
sahexanoïque et peut-être l'acide arachidonique di s-
ponibles dans le lait humain (mais qui peuvent aussi 
être synthétisées) qui seraient les molécules clés à cet 
effet (Makrides et Gibson, 1995). L'analyse des cer-
veaux de nourrissons allaités et non allaités au sein a 
mis en évidence des différences anatomomoléculaires 
cérébrales à l'avantage des premiers (Makrides, Neu-
mann, Byard, Simmer et Gibson, 1995). Les diverses 
méthodes utilisées pour procurer ces substances au 
nourrisson par des formu les de lait artificiel ont déjà 
montré des résultats positifs. Par exemple, l' huile de 
foie de morue et l'huile de primevère, qui sont riches 
en acide docosahexanoïque et en acide arachidonique, 
contribuent à augmenter les concentrations érythrocy-
taires de ces acides chez le nourrisson. L'efficacité de 
ces suppléments pour favoriser le développement de 
l'intelligence reste toutefois à déterminer (Makrides et 
al, 1995, 1996). Une recherche récente a consisté à 
suivre une importante cohorte d'enfants nourris pen-
dant un mois avec une formule enrichie par de longues 
chaînes d'acides gras qui fut comparée à une autre 
importante cohorte d'enfants nourris pendant un mois 
avec une formule non enrichie. Le groupe avec for-
mule enrichie bénéficiait à 8 ans d'un avantage de 12 
points de QI! (Lukas et al, 1998). Une autre investi-
gation a obtenu des résultats similaires (Willatts et al, 
1998). 
On a même commencé à explorer les bénéfices 
potentiels pour la fonction cérébrale de ces longues 
chaînes d'acides gras dans les maladies mentales 
adultes telles que la dépression, la schizophrénie, l'a-
gressivité, l'hyperactivité, le suicide. Les marqueurs 
sanguins ou autres indiquent le bas niveau de ces 
molécules lors de ces maladies (Hibbeln et al, 1998; 
Stevens et al, 1995), de même que les régimes enri-
chis de ces molécules combattent effectivement ces 
conditions (Hamazaki et al, 1996; Hibbeln et Salem, 
1995). Déja, un vecteur plausible a été identifié pour 
expliquer de tels phénomènes : les longues chaînes 
d'acides gras modulent la sérotonine et la dopamine 
cérébrales (Hibbeln et al, 1998). 
Malgré tout l'espoir que ces recherches suscitent, 
il reste à résoudre certains problèmes avec les for-
mules de remplacement du lait maternel. Par 
exemple, on craint que les niveaux excessifs de man-
ganèse dans certaines formules récentes (à base de 
soja) soient relativement neurotoxiques. Une étude 
pilote récente a montré que les enfants hyperactifs 
pourraient avoir trop de manganèse dans les cheveux. 
Une autre étude a trouvé que les enfants exposés dans 
leur environnement à des niveaux élevés de manga-
nèse avaient plus souvent des troubles de l'apprentis-
sage. Cela laisse place au doute quant aux effets 
bénéfiques sur le QI du lait maternel par rapport au 
lait artificiel : l'avantage du lait naturel pourrait être 
de contenir moins de manganèse. 
EXPÉRIENCE VISUELLE ET DÉVELOPPEMENT 
DE LA PROJECTION VISUELLE 
Le Vay, Wiesel et Hubei (1981) ont montré, en 
injectant en amont du système visuel une substance 
neurotransportée et détectable en histologie post mor-
tem par autoradiographie, que le cortex du singe 
macaque contient des colonnes de dominance ocu-
laire. Plus simplement, cela signifie que des colonnes 
de neurones spécialisées pour la détection visuelle de 
l'œil gauche sont contiguës à d'autres colonnes spé-
cialisées pour la détection par l'œil droit. Chez le 
macaque uniquement, ces colonnes se développent 
entre la première et la sixième semaine postnatale. 
Ces auteurs ont montré que la perte d'un œil avant ou 
pendant cette période critique, empêchera la forma-
tion des colonnes de dominance oculaire, ce qui 
signifie que l'expérience visuelle est nécessaire pour 
la mise en place fine de la connectivité fonctionnelle 
dans le cortex visuel. 
L'amblyopie est un désordre visuel qui illustre bien 
l'importance de l'environnement dans le développe-
ment du cortex visuel. Dans ces cas, les enfants nais-
sent avec une déviation d'un œil ou des deux yeux. Ils 
apprennent alors à ne se servir que d 'un seul de leurs 
yeux pour regarder, l'autre devient paresseux. Cette 
paresse finit par désafférenter le cortex de telle sorte 
que ce dernier pourrait ne plus répondre du tout à la 
stimulation de cet œil. Celui-ci devient alors effecti-
vement aveugle. Cette condition peut, si l'intervention 
chirurgicale est pratiquée assez tôt, être corrigée en 
réalignant les deux yeux. Bref, le développement de la 
projection visuelle dans le cerveau est assez malléable 
pendant la petite enfance, mais au-delà d 'une période 
critique, cette malléabilité s'estompe. Le phénomène 
de l'amblyopie a permis de mettre en évidence un 
mécanisme fascinant du développement : la mise à 
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contribution sélective d'un neurotransmetteur particu-
lier comme jouant un rôle dans le développement, rôle 
qui se transformera ultérieurement, une fois le déve-
loppement terminé. En effet, le glutamate facilite la 
malléabilité requise du cortex, pour que la chirurgie 
corrective puisse canaliser la refonte du cortex visuel. 
Une substance qui bloque certains récepteurs de glu-
tamate inhibe aussi la réorganisation corticale, tandis 
que la stimulation directe de ces mêmes récepteurs 
prolonge la période d'adaptabilité corticale (Groves et 
Rebec, 1992). Plus tard, le glutamate se stabilise dans 
un rôle plus standard, pour ne pas dire banal, de neu-
rotransmission synaptique excitatrice. 
EFFETS DES ENVIRONNEMENTS ENRICHIS 
SUR LA CROISSANCE CÉRÉBRALE 
Le montage expérimental le plus apte à démontrer 
un effet de milieu enrichi est probablement celui 
consistant à comparer des animaux élevés dans le 
plus grand appauvrissement environnemental à des 
animaux élevés dans le plus grand enrichissement 
environnemental, tout en s'assurant que l'alimenta-
tion est comparable dans les deux groupes. Diamond 
( 1990) a récemment décrit de telles expérimentations. 
Des groupes de ratons furent élevés par trois mères, 
chacune avec trois nourrissons, disposant d'un grand 
nombre de jouets et pièces dans la cage. D'autres 
groupes similaires furent composés, mais après sev-
rage. Les groupes de comparaison consistaient en des 
ratons élevés seuls, sans aucun jouet, avant ou après 
sevrage. L'épaisseur corticale se révéla déjà plus 
importante seulement après quatre jours d'expé-
rimentation dans les groupes enrichis. Cet effet 
s'explique, selon Diamond, principalement par le 
changement de caractéristiques structurelles des neu-
rones (croissance des noyaux, de l 'arborisation den-
dritique, de la quantité d'épines, etc.), ainsi que par 
un nombre accru de glies, particulièrement des oligo-
dendroglies. Par ailleurs, il est curieux de noter que 
c'est surtout dans le cortex occipital associatif, autant 
à gauche qu'à droite, que l'effet est observé. Konner 
(1991) présente une excellente revue de diverses 
expérimentations illustrant que la privation expéri-
mentale et l'enrichissement expérimental précoces 
peuvent tous deux affecter le développement de la 
richesse de la myélinisation des systèmes cérébraux 
engagés dans les fonctions ainsi manipulées. 
Une étude récente (Escorihuela, Tobena et Fer-
nandez-Teruel, 1995) illustre la pleine complexité des 
interactions environnement-hérédité dans les effets 
des environnements postnatals enrichis. Cette équipe 
a réalisé une recherche sur deux souches (lignées), 
génétiquement très distinctes de rats, les romains 
hypo-émotionnels (RHA-Verh) et les romains hyper-
émotionnels (RLA-Veth). Ils ont comparé la vitesse 
d'apprentissage d'un labyrinthe de plusieurs sous-
groupes de rats : des RHA enrichis et non enrichis 
expérimentalement, et des RLA traités de façon com-
parable. L'enrichissement consistait à manipuler les 
ratons deux fois par jour pendant 10 minutes, de la 
naissance jusqu'au 21e jour, après quoi, à partir du 
sevrage (à la 6e semaine) on plaça certains des ratons 
par 10-12 dans des cages bondées de jouets et de 
mini pistes d'Hébertisme que 1 'on changeait chaque 2 
jours, jusqu'au 6e mois. Les animaux non enrichis 
furent laissés à leur mère jusqu'au sevrage et furent 
ensuite logés par paires sans jouet jusqu'au 6e mois. 
La capacité d'apprentissage fut testée chez les ani-
maux lorsqu'ils furent âgés (24 mois). Le résultat fut 
que les manipulations d'enrichissement environne-
mental eurent pour effet, sur tous les groupes de rats, 
de les protéger contre le déclin encouru avec le 
vieillissement. L'enrichissement expérimental pré-
coce a donc eu un effet bénéfique sur la fonction 
cérébrale même à très long terme. De plus, la souche 
hypo-émotionnelle s'est avérée significativement 
supérieure à la souche hyperémotionnelle en capacité 
d'apprentissage du labyrinthe. Finalement, on a 
démontré que les rats hypo-émotionnels profitaient 
davantage de la manipulation précoce (pendant les 
premiers 21 jours) que les rats hyperémotionnels. Ce 
dernier point est particulièrement intéressant car il 
démontre concrètement ce que l'on sait déjà à un 
niveau abstrait, c'est-à-dire, que les effets de l'envi-
ronnement et ceux de l'hérédité sont en interaction 
constante et omniprésente. 
Aux arguments qui précèdent, on peut ajouter les 
observations de Greenough (1993) qui renforcent le 
propos. Cet auteur a comparé le développement de 
cerveaux de rats enrichis par l'environnement et 
appauvris par l'environnement, et a trouvé que les 
cerveaux enrichis manifestaient deux aspects particu-
liers : une prolifération astrocytaire et une microvas-
cularisation capillaire artérielle accrue. Il a aussi 
observé que ce sont ces mêmes deux manifestations 
qui dominent la sénescence, à rebours bien entendu. 
Il a conclu que l'effet de l'enrichissement de l'envi-
ronnement sur le cerveau consistait à faire s'exercer 
le cerveau comme un muscle que l'on fait travailler. 
Plus spécifiquement, il a revu à la baisse J' importance 
des effets synaptogénétiques locaux ou diffus de l'en-
richissement environnemental, et a plutôt insisté sur 
son effet bénéfique sur le métabolisme de maintien 
des synapses existantes. L'enrichissement environne-
mental aurait donc pour effet de tonifier la machine-
rie cérébrale et de protéger cette machinerie contre la 
dégénérescence naturelle. 
CAS PARTICULIER DE I:ÉPIGENÈSE 
DANS LE DÉVELOPPEMENT POSTNATAL 
Les exemples de périodes critiques postnatales 
sont, bien entendu, plus spectaculaires chez l'animal 
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que chez l'humain. L'animal manifeste généralement 
moins de souplesse dans l'acquisition de son réper-
toire de compétences. Un des exemples les plus frap-
pant d'une période critique postnatale, chez l'animal, 
est sans conteste l'empreinte chez l'oiseau. Ramsay 
et Hess (1954) ont montré que le caneton s'attachera 
fortement à tout objet mouvant entre 12 et 17 heures 
après éclosion, et ceci de façon incontournable - ces 
canetons restant par la suite indifférents à la présence 
de leur propre mère. Par ailleurs, la démonstration 
scientifique de l'existence des périodes critiques du 
développement s'avère beaucoup plus complexe et 
ténue chez l'humain que chez l'animal. En effet, alors 
que l'on arrive à manipuler radicalement l'environ-
nement d'un animal en laboratoire ou même sur le 
terrain, la déontologie, pour ne pas dire la plus simple 
décence, nous empêche d'en faire de même chez 
l'humain. Ceci a pour conséquence de nous limiter à 
des observations isolées, hétéroclites et incontrôlées, 
de facteurs environnementaux chez l'humain. 
La notion de période critique, présentée au chapitre 
précédent, doit donc être traitée avec délicatesse et 
subtilité lorsqu'elle est utilisée dans le développement 
postnatal humain. L'exagération de l'importance 
d'une période critique, chez l'humain, amènera des 
actions pédagogiques par trop rigides, tandis que sa 
sous-estimation mènera à trop de tentatives pour 
accèlérer le rythme d'acquisition des habiletés. Les 
psychologues du développement savent par exemple à 
quel point il est inutile d'entraîner un bébé à la pro-
preté avant que sa physiologie excrétoire ne soit au 
point. Par contre, ils savent tout autant à quel point il 
est difficile de rendre l'humain polyglotte au-delà 
d'un certain âge. Les écrits de Piaget développent 
un concept, un peu vague, de périodes critiques dans 
le développement intellectuel de l'humain (Spreen 
et al, 1995). 
Aujourd'hui, on peut distinguer au moins trois 
domaines du développement postnatal où s'applique-
rait la notion de période critique. Ceux-ci incluent: 1) 
les effets de la richesse du vécu précoce; 2) l'établis-
sement des relations sociales; 3) l'apprentissage. Les 
exemples de périodes critiques du développement 
chez l' humain sont peut-être moins spectaculaires 
que chez l'animal de laboratoire, mais sont tout aussi 
importantes. 
Abordons dans un premier temps l'exemple de la 
richesse du vécu précoce. On commence tout juste à 
savoir que les effets extraordinaires des manipula-
tions de l'environnement visuel sur le développement 
de l'architectonique corticale observés chez l'animal 
(LeVay, Hubei et Wiesel, 1981, cités plus haut, ainsi 
que beaucoup d'autres démonstrations) se produisent 
aussi chez l'humain. La sensibilité différentielle 
monoculaire et binoculaire ne peut s'implanter qu'a-
vant l'âge de 5 ans chez l' humain. Ces phénomènes 
ne sont sûrement pas étrangers aux cascades de déve-
loppement de voies particulières et sous-systèmes 
visuels du cerveau, évoluant selon des rythmes diffé-
rents les uns des autres. Par exemple, Hickey ( 1977) a 
montré que chez l'humain, le système magnocellu-
laire de la projection visuelle cérébrale arrive à matu-
rité environ un an avant le système parvocellulaire. 
Harlow a démontré de façon concluante l'existence 
de périodes critiques pour le développement psycho-
affectif, psychosocial et sexuel chez le singe, qu'on 
élevait en isolement. On n'a pas hésité à penser qu'il 
devait en être de même pour l'humain. Certains, tels 
Spitz et Bowlby, ont cru en avoir fait la démonstra-
tion à partir de recherches effectuées auprès d'enfants 
orphelins et/ou abandonnés. D'autres sont restés 
sceptiques et se refusent à utiliser le terme trop radical 
de «période critique» pour la pulsion d'affiliation 
chez l ' humain, préférant utiliser l'expression «pé-
riode de sensibilité » (Spreen et al, 1995, pour une 
revue). Spitz a cru pouvoir conclure que la psychopa-
thie pouvait être la conséquence adulte d'une priva-
tion d'affection en très bas âge. Ceci a été contesté. 
On sait maintenant que les psychopathes adultes 
manifestent une série d'anomalies physiologiques : 
orbitofrontales, autonomes, neurochirniques, endocri-
niennes, etc. Il reste à déterminer lesquelles de ces 
anomalies sont congénitales, voire même héréditaires, 
et la part qui résulte des conditions du vécu (Lapierre, 
Braun, et Hodgins, 1995, pour une revue). 
Le développement du langage peut illustrer la 
présence d'une période critique, ou du moins d'une 
période de sensibilité, ayant trait à l'apprentissage 
des plus hauts concepts. Nous ne pouvons observer 
que quelques cas d'enfants n'ayant pas eu la chance 
de connaître Je langage en bas âge. On les appelle 
les enfants loups. Il faut d'emblée tenir compte du 
fait que ces enfants ont non seulement été privés du 
langage, mais aussi qu'ils ont été sévèrement négli-
gés et souvent activement mal traités, ce qui com-
plique grandement l'interprétation que l'on pourrait 
vouloir fai re d'un quelconque défaut du développe-
ment (Locke, 1997). Scheibel ( 1990) donne un bref 
compte rendu au sujet de tels enfants. Ceux-ci ne 
peuvent, après l'âge scolaire, récupérer la fonction 
langagière. Ils restent asyntaxiques, et cela se reflète 
dans l'organisation de leurs cerveaux. En effet, on 
sait que ces enfants utilisent à égalité leurs deux 
hémi sphères pour le traitement des stimuli langa-
giers, alors que les enfants normaux se servent prin-
cipalement de leur hémisphère gauche. Scheibel va 
plus loin. Il a observé d'abord en post mortem, chez 
des enfants de différents âges ayant perdu la vie 
pour des raisons non neurologiques, que les projec-
tions dendritiques proximales du cortex se dévelop-
pent plus tôt que les projections distales. Puis, il a 
observé que l'hémisphère gauche contient une 
matrice mieux développée de dendrites distaux que 
l'hémisphère droit. En consèquence, on pourrait se 
demander si la prolongation postnatale des dendrites 
sur de grandes distances dépend de la stimulation 
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environnementale, et en particulier du langage? 
L'observation détaillée et récente d'un extraordi-
naire cas, celui de Genie, une enfant qui fut isolée et 
non exposée au langage pendant les 11 première,s 
années de sa vie, est particulièrement important. A 
16 ans, elle parlait comme un enfant de six ans, ce 
qui représente une extraordinaire adaptation. Elle 
restait alors dyssyntaxique, tout en disposant d'un 
vocabulaire normal (Spreen et al, 1995, pour une 
brève description du cas) . On sait maintenant que 
Genie utilise très disproportionnellement son hémi-
sphère droit pour traiter le langage (Fromkin, 
Krashen, Curtiss, Rigler et Rigler, 1974). 
Les cycles de profusion/émondage que nous avons 
décrit dans la neurogenèse prénatale (chapitre précé-
dent) peuvent aussi être observés après la naissance, 
quoiqu ' ils soient moins faci lement directement 
observables à ce moment, - sans doute faute de cer-
veaux disponibles pour l'analyse post mortem. 
Néanmoins, Changeux (1983) fait état de telles 
manifestations postnatales observables dans le com-
portement lui-même. Ainsi, on constate dans le 
babillage des enfants (comme c'est le cas du 
gazouillage de certains oisillons) une surabondance 
de sons dépassant largement le répertoire de n ' im-
porte quel langage et recouvrant même tous les lan-
gages. Évidemment, ce répertoire sera rétréci ensuite 
dans l'échange social, rendant l'oreille quasi sourde 
aux sons étrangers. 
DÉVELOPPEMENT DU CORPS 
ET DES ORGANES QUI LE COMPOSENT 
Le développement postnatal, qu'il s'agisse du 
corps dans son ensemble ou de la plupart des organes, 
procède par courbe exponentielle : très rapidement au 
début pour former une asymptote vers 1' adolescence. 
La figure 3-1 illustre cette courbe de croissance non 
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FIGURE 3- 1.- CROISSANCE D'ENFANTS NORMAUX ET PRÉMATU-
RÉS. Notez la pente normale du développement. Ces données 
proviennent de Wooley et Valdecanas ( 1960). 
seulement chez le nourrisson normal, mais aussi chez 
le bébé né prématurément. On y consate que la même 
courbe est obtenue dans tous les cas, à la différence 
près que plus le bébé est prématuré, plus la courbe est 
calée, le corps étant toujours de moindre taille tout au 
long de la première année. 
Deux règles générales caractérisent le développe-
ment postnatal, tant du point-de vue anatomique que 
du point de vue physiologique : le principe de la 
direction céphalocaudale et le principe de la direction 
proximodistale du développement. En effet, la tête se 
développe proportionnellement beaucoup plus rapi-
dement que le reste du corps avant et après la nais-
sance. Ceci est caractéristique d'ailleurs d'un grand 
nombre d'espèces, de telle sorte que Lorenz ( 1990) a 
cru y entrevoir un stimulus déclencheur pour le com-
portement nourricier. C'est cette même pulsion qui 
motiverait enfants et parents, à trouver mignonnes les 
poupées du type « bout de chou», etc., dont les ron-
deurs crâniennes sont spectaculairement exagérées 
(figure 3-2). 
Par ai lleurs, le développement procède aussi du 
centre vers la périphérie. Ceci est particulièrement 
vrai sur le plan physiologique . En effet, le nourris-
son est d'abord mobile au niveau de l'articulation de 
1 'épaule avant de 1' être au niveau des articu lations 
du coude, du poignet, des doigts, voire de la der-
nière phalange, dans cet ordre (Schell et Hall, 1980). 
Évidemment, ces caractéristiques de surface ne font 
que refléter ce qui se passe dans le cerveau. Pourtant 
on ne sait pratiquement rien de la trame cérébrale 
sous-j acente. Les thèmes des trajectoires céphalo-
caudales et proximodistales ne mériteraient-elles 
donc pas notre attention en neurobiologie du déve-
loppement ? 
DÉVELOPPEMENT POSTNATAL 
DE LA BOÎTE CRÂNIENNE 
Le tableau 3-1 présente l'évolution type de la cir-
conférence de la tête pendant la première année de la 
vie. On y constate que la tête grandit de 66 p.! 00 
pendant la première année. Le clinicien utilise, évi-
demment, des normes avec mesures de dispersion pour 
tirer une conclusion d'anomalie à partir de ce type de 
données . 
Le crâne du nourrisson, comme celui de l'adulte, 
est composé de plusieurs plaques osseuses. Mais 
contrairement à l'adulte, les sutures (joints) crâ-
niennes ne sont pas fusionnées, car la boîte crânienne 
doit s'accommoder d'un accroissement important et 
rapide de la masse cérébrale. Aux points de rencontre 
des plaques crâniennes, il y a même plusieurs espaces 
composés seulement de tissus mous et de peau - de 
telle sorte qu'une simple pression du doigt, mal avi-
sée, pourrait causer un traumatisme pénétrant chez le 
nourrisson. On appelle ces zones fragiles les fonta-
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F IGURE 3-2. -MORPHOLOGIE CORPORELLE HUMAINE À DIFFÉRENTS ÂGES. Notez que Je rapport du volume de )a tête au volume du 
reste du corps va en décroissant. 
nelles, elles sont au nombre de six et sont appelées : 
antérieure, postérieure, mastoïdienne droite et gauche, 
et sphénoïdale droite et gauche (Hynd et Willis, 
1988). Les premières à fusionner (postérieure, mas-
toïdienne, sphénoïdale) le font environ 6 semaines 
après la naissance. La fontanelle antérieure toutefois 
ne fusionne qu'entre le 9e et le 16e mois. Sachant ce 
qui précède, on comprend mieux que des trauma-
tismes en apparence bénins (d'autant plus que le bébé 
n' est pas en mesure d'articuler son problème) peu-
vent causer des ravages au niveau du cerveau du 
nourrisson. En effet, le traumatisme cérébral (contu-
sion, lacération corticale et déchirements cérébraux 
par traction) par secousses (le parent ou la garde pour 
enfant qui secoue le bébé pour qu ' il cesse de pleurer) 
est malheureusement considéré comme classique en 
pédiatrie. La boîte crânienne épaisse et rigide de 
l'adulte, ainsi que l' équilibre hydrostatique que cela 
donne au cerveau par l'entremise du liquide céphalo-
rachidien, offre une protection remarquable contre les 
coups et les tractions. Par ailleurs, on comprend aussi 
que toute fusion précoce des fontanelles ou sutures 
peut mettre le cerveau non encore développé dans un 
carcan, et mener à un développement tronqué et à des 
déformations crâniennes que nous décrirons plus tard 
dans cet ouvrage. 
DÊVELOPPEMENT POSTNATAL 
DU CERVEAU HUMAIN 
On a vu au chapitre précédant que les circuits neu-
ronaux nécessaires pour la tétée (faisceaux primaires 
somesthésique et moteur) sont composés de neurones 
déjà myélinisés avant la naissance. Par contre, plu-
sieurs systèmes nécessaires pour réussir les étapes des 
développements psychoaffectif, psychosocial, et 
intellectuel ne présentent une maturité qu'aux étapes 
pertinentes. Luria fut un des premiers à présenter un 
modèle détaillé et complet des trajectoires de déve-
loppement des systèmes cérébraux en rapport avec le 
développement des multiples dimensions des compé-
tences (tableau 3-11) On trouve un compte rendu des 
plus exhaustifs de la théorie neuropsychologique de 
Luri a dans Braun et Crépeau (1994 ). 
On sait qu 'à part quelques populations particulières 
de neurones (ex : certains neurones du cervelet), toute 
division cellulaire neuronale a cessé 20 semaines 
après la conception. Il en découle que le formidable 
accroissement postnatal de la masse cérébrale, que 
tous peuvent aisément constater, doit dépendre d'autre 
chose que du nombre de neurones. En effet, cet 1' ac-
croissement de la masse cérébrale, après la naissance, 
dépend de la multiplication des cellules gliales, de 
T ABLEAU 3-1. - CIRCONFÉRENCES MOYENNES DE LA TÊTE DURANT LES PREMIÈRES ANNÉES DE LA VIE. 
AGE (mois) 
CIRCONFÉRENCE 
DE LA TÊTE (cm) 
0 
35 
3 
40,4 
6 9 12 
43,4 45,3 46,6 
18 24 30 36 48 60 
47,9 48,9 49 ,5 49,8 50,4 50,8 
DÉVELOPPEMENT NORMAL DES RAPPORTS CERVEAU/COMPORTEMENT CHEZ LE NOURRISSON 41 
TABLEAU 3-ll. -DÉVELOPPEMENT DES SYSTÈMES FONCTIONNELS CONCEPTUALISÉ PAR LU RIA. (VOIR AUSSI GOLDEN, 198 1 ). 
STADE SYSTÈME FONCTIONNEL PARTIE DU CERVEAU ÂGE AUQUEL LE SYSTÈME 
IMPLIQUÉ IMPLIQUÉE SE DÉVELOPPE 
1 Unité d'excitation Système réticulé et structures reliées De la naissance à 12 mois 
2 Aires motrices primai res Régions visuelle, auditi ve, De la naissance à 12 mois 
somesthésique primaires 
3 Aires motrices et sensorielles Cortex associatif De la naissance à 5 ans 
secondai res 
4 Aire sensorielle réceptrice Jonction temporo-pariéto-occipitale De 5 à 8 ans 
tertiaire 
5 Unité effectrice tertiaire Cortex préfrontal De 12 à 24 ans 
l' axonogenèse, et du développement des arborisations 
tant dendritiques que terminales (axonales). 
La densité synaptique atteint son apogée à des 
moments différents non seulement selon l'aire corti-
cale mais aussi selon la couche corticale, et les trajec-
toires de progression/régression suivent des pentes très 
différentes. Par exemple, le développement de la den-
sité synaptique de la couche V du gyrus frontal moyen 
arrive à son apogée lentement et y reste plafonnée, 
tandis que celle de la couche III de cette même aire 
corticale connaît une montée et une baisse importante 
(Huttenlocher, 1993), (tableau 3-ill). 
DÉVELOPPEMENT POSTNATAL DES TRAITS 
ÉLECTROENCÉPHALOGRAPHIQUES 
De la naissance à l'adolescence l'évolution de 
l'électroencéphalogramme (EEG) procède de la façon 
suivante. La proportion des ondes lentes va en dimi-
nuant tandis que la proportion des ondes rapides va 
en augmentant (tableau 3-IV). Une proportion trop 
élevée d 'ondes lentes, tenant compte de l'âge, est 
d 'ailleurs un signe neurologique non spécifique d'im-
maturité cérébrale que l'on retrouve à la fois chez les 
cas psychiatriques et en cas d'atteinte congénitale dif-
fuse au système nerveux central. Ces ralentissements 
de l'EEG sont observés aussi bien chez l'enfant que 
chez l'adulte, toute proportion gardée. 
TABLEAU 3-ill. - TRAJECTOIRES DU DÉVELOPPEMENT DES DENSITÉS 
SYNAPTIQUES DANS PLUSIEURS PLAGES TISSULAIRES DU SYSTÈME 
NERVEUX CENTRAL. INFORMATIONS D'APRÈS HUITENLOCHER, 1993. 
PLAGE TISSULAIRE DU 
SYSTÈME NERVEUX 
CENTRAL 
Couche Ill du cortex strié 
Couche Ill du gyrus frontal 
moyen 
Couche IV du cortex strié 
Couche V du cortex strié 
Couche V du gyrus frontal 
moyen 
AGE AUQUEL LE 
DÉVELOPPEMENT ATTEINT 
SON APOGÉE 
7 mois après naissance 
8 mois après la naissance 
8 mois après la naissance 
12 mois après la naissance 
2 ans après la naissance 
En plus de ces traits, on peut dire de façon générale 
que le rapport entre l'EEG et le comportement ou l'ac-
tivité mentale devient de plus en plus serré avec l'âge. 
Par exemple, les potentiels évoqués visuels sont 
mieux définis chez l'adolescent que chez l'enfant. De 
même, la coordination des ondes recueillies au-dessus 
de chaque hémisphère est plus évidente chez l'adulte. 
Finalement, selon chaque épreuve cognitive ou per-
ceptive, la topographie EEG est généralement plus 
focale et différenciée chez l'adulte que chez l'enfant 
(Rourke, Bakker, Fisk et Strang, 1983). 
DÉVELOPPEMENT POSTNATAL DES RÉFLEXES 
Hynd et Willis (1988) distinguent deux catégories 
de réflexes postnatals : les reflexes primitifs (ou 
«archaïques») et automatiques. 
Les réflexes primitifs sont présents à la naissance et 
dominent le premier mois de la vie postnatale. Ils sont 
transitoires. En effet, la persistance de ces réflexes au-
delà de six mois environ ne se présente que dans la 
pathologie (de même, la ré-émergence de ces réflexes 
dans la sénilité ne reflète que la pathologie cérébrale). 
Par contre, les réflexes automatiques ne sont pas pré-
sents à la naissance, mais se développent au cours des 
deux premières années. Leur destinée est de persévérer 
dans la normalité tout au long de la vie. Les réflexes 
primitifs ont une utilité transitoire. En effet, ils facili-
tent la préhension, la succion, la recherche du sein par 
mouvements d'approche, le nourrisson étant principa-
lement motivé par la gestion de sa relation avec sa 
mère. Le nouveau-né provenant d'un milieu aquatique 
(le cervix), il sait nager. Non seulement il produit les 
mouvements appropriés lorsqu' il est placé dans l'eau, 
mais il sait même obstruer et libérer ses voies respira-
toires pour nager et respirer ! Cette «habile té» sera par 
la suite perdue et devra être apprise culturellement. La 
figure 3-3 illustre la force spectaculaire du réflexe 
(primitif) de préhension chez le nourrisson, un réflexe 
qui disparaît à la petite enfance. 
Les réflexes automatiques, par contre, servent au 
maintien de l'équilibre, et facilitent divers mouve-
ments défensifs. Le nourrisson développe des moyens 
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T ABLEAU 3-JV. -SOMMAIRE DU DÉVELOPPEMENT HUMAIN POSTNATAL EN TERMES ÉLECTROENCÉPHALOGRAPHIQUES, POIDS CÉRÉBRAL, 
ET MASSE D'ADN. 
ÂGE 
Naissance 
6semaines 
3mois 
6mois 
9mois 
12 mois 
24 mois 
36 mois 
EEG 
EEG asynchrone: faible voltage 3-5 Hz; période d'aplatissement: 
pas de distinction entre l'état de veille et de sommeil 
EEG similaire à la naissance avec des voltages légèrement plus hauts; 
fuseaux achromatiques pariétaux ( 14 Hz) rares 
À l'éveil 3-4Hz asynchrones, quelques 5-6 Hz; faib le voilage continu; 
sommeil mieux organisé et plus synchronisé; plus de fuseaux 
achromatiques mais encore asynchrones 
EEG plus synchrone, activité de 5-7 Hz fréquente; plusieurs faibles 
voltages; fréquences plus basses; poussées de sommeil peuvent ê tre 
observées; courbes de sommeil peuvent apparaître 
Asynchronie légère; les fréquences dominantes sont 5-7 Hz et 2-6 Hz, 
spécialement antérieurement; poussées de sommeil fréquentes; 
courbes et fuseaux achromatiques sont vus fréquemment pendant 
le sommeil 
5-7 Hz dans toutes les régions : habituellement synchrones; 
quelques 20-25 Hz antérieurs; quelques 3-6Hz; courbes souvent 
observées dans le sommeil et habituellement synchrones 
Activité de 6-8 Hz prédomine postérieurement avec quelques 4-6 Hz 
plus particul iè rement antérieurement; courbes dans le sommeil , 
toujours synchrones 
À l'état de veille, 6-9Hz synchrones prédominent antérieurement; 
moins d 'activité 4-6Hz; durant le sommeil, fuseaux achromatiques 
normalement synchrones 
POIDS MOYEN (G) ADNmTAL 
DU CERVEAU (MG) 
350 660 
410 800 
515 860 
660 900 
750 900 
925 970 
1065 
1140 
de tomber sans se blesser, car bien que son centre de 
gravité devienne plus haut et difficile à gérer, il 
éprouve Je besoin d 'explorer son environnement par 
la locomotion bipédale. 
peu après; ils sont vitaux et très simples. Nous cite-
rons comme exemples de cette catégorie les réflexes 
photomoteur, oculocervical, et cochléopalpébral. Le 
réflexe photomoteur consiste en un clignement des 
paupières et un rétrécissement des pupilles en réac-
tion à une lumière. Le réflexe oculocervical consiste 
en un mouvement de la tête en réaction à une lumière 
vive. Le réflexe cochléopalpébral consiste en la fer-
Il existe une autre forme de réflexe qui échappe à 
la classification de Hynd et Willis ( 1988), nommé-
ment les réflexes que nous dénommerons «fonda-
mentaux ». Ceux-ci sont présents à la naissance ou 
Réflexe de préhension 
du nourrisson 
b 
FIGURE 3-3. - LE RÉA.EXE DE PRÉHEN-
SION CHEZ LE NOUVEAU-NÉ HUMAIN. Le 
réflexe de préhension est un réflexe 
primitif du nourrisson qui disparaît à la 
petite enfance et ne ré-émerge à l'âge 
adulte que suite à une lésion des voies 
corticospinales (motricité volontaire). 
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meture des paupières sur présentation d'un bruit 
intense (Deldime et Vermeulen, 1997). 
DÉVELOPPEMENT DE L'INTÉGRATION 
SENSORIMOTRICE 
Les expériences de Held et Hein (1963) avec le 
chaton ont montré que l'activité motrice précoce de 
cet animal participe au développement de ses réseaux 
neuronaux sensorimoteurs. Ils ont inventé un appa-
reil, à contour cylindrique symétrique, qui contenait 
au bout d'un pivot un chaton dans un panier et à 
l'autre bout un chaton en harnais. Les deux chatons 
étaient donc mus par le deuxième animal, ce qui 
induisait qu'ils bénéficiaient du même vécu visuel, 
tandis qu 'un seul des chatons bénéficiait de la possi-
bilité de se déplacer. Le chaton sans expérience 
motrice n'a pas pu se développer normalement par la 
suite sur le plan sensorimoteur, tandis que cela a été 
possible pour l'autre chaton. Cela signifie que l'ex-
pression de la motricité, l'action de l'organisme, est 
requise pour une mise en place précise des circuits 
neuronaux. 
La compétence motrice, dans le contexte du déve-
loppement, est une affaire d'adéquation aux exigences 
du milieu interne et externe. On sait que le fœtus est 
déjà actif, et que cela lui est nécessaire. Le bébé nais-
sant doit pouvoir téter, sinon il risque de perdre la vie. 
De vieux réflexes archru·ques simiens lui donnent très 
tôt la faculté de quasiment s'agripper à sa mère, un 
peu comme les singes qui se promènent accrochés 
dans la fourrure de leur mère, faculté qu'il perdra 
d'ailleurs. À mesure que le nourrisson pourra assimiler 
les dangers et se déplacer en vue d'adaptations crois-
santes et d'objectifs cognitifs et affectifs, il dévelop-
pera les coordinations nécessaires à cet effet. Nous 
verrons plus loin, qu'il est assez artificiel de concep-
tualiser le développement moteur normal. Ce qui se 
développe, c'est plutôt l'intégration sensorimotrice. 
Néanmoins, on peut évoquer les deux principes de 
développement que sont le développement céphalo-
caudal, et le développement proximodistal. En effet, 
le nourrisson arrive à contrôler certains mouvements 
de la tête avant de pouvoir contrôler un quelconque 
mouvement du corps ou des pieds, et il contrôle les 
articulations proximales (ex : de l'épaule) avant les 
plus distales (ex: phalanges des doigts). Le tableau 3-V 
présente quelques uns des principaux jalons du déve-
loppement précoce de la motricité humaine. 
L'intégration sensorimotrice est une fonction qui 
s'exprime à tous les niveaux de complexité du réper-
toire des compétences humaines. Parmi les formes les 
plus simples on inclut les processus élémentaires 
d'habituation ou de sensibilisation des réponses 
physiologiques à des stimuli simples tels le ry,thme 
cardiaque, la réponse psychogalvanique, etc. A ces 
mesures physiologiques, on peut ajouter des indica-
teurs tels le sourire, le mouvement d'orientation de la 
tête, etc. Ces mesures ont l'avantage de pouvoir être 
étudiées chez le nourrisson comme chez l'enfant et 
l'adulte. Ensuite on distingue, à un niveau un peu 
plus complexe, les divers types de paradigmes de 
temps de réaction, paradigmes qui requièrent toute-
fois la collaboration de l'enfant et l'attention soute-
nue, et qui ne s'appliquent donc, en recherche, que 
dans l'investigation du développement des enfants de 
trois ans ou plus. Enfin, on pourrait dire que la pres-
tation de Pelé au football, ou Katchaturian au piano, 
exemplifient quelques uns des plus hauts niveaux 
d'intégration sensorimotrice, mais qui s'entremêlent 
aussi avec toutes sortes d'opérations cognitives et 
affectives de très haut niveau. 
Piaget reconnaissait volontiers, par ailleurs, que 
Wallon (1938, 1982) avait beaucoup mieux compris 
que lui les premières phases de 1' intégration «sen-
sorimotrice » du nourrisson humain. Wallon préten-
dait que les sensations de prime importance pour le 
développement (affectif) du nourrisson sont du type 
« protopathique », essentiellement proprioceptifs et 
affectifs. Au-delà des tétées et des changements de 
couche, l'interaction que l'on a avec un nouveau-né 
est effectivement de le bercer, de le balancer, Je pro-
mener, le prendre, le déposer, etc. Ces interactions 
sont évolutives et émancipatrices. Ce sont les récep-
teurs proprioceptifs et vestibulaires du nourrisson qui 
captent ces stimulations, et qui intègrent ce vécu à 
son proprium affectif. Il y apprend, et y développe 
aussi par maturation, son sens de l' équilibre, prend 
conscience de son corps, et développe un lien affectif 
socialisé. Wallon note aussi un aspect intéressant de 
la structure affective du nourrisson à cet âge précoce : 
lorsqu'on surstimule le bébé, par chatouillement par 
exemple, Je bébé rit dans un premier temps, mais les 
rires et le plaisir se transforment en aversion et en 
pleurs. La structure de régulation du comportement 
est dite «cathartique » ou en boucle ouverte. Un excès 
de stimulation produit une réaction corporelle débri-
dée, qui fait surenchère, ... seul moyen pour le nour-
risson de dégager la tension subie. Ce n' est, selon 
TABLEAU 3-V. - AQUISITION DES APTITUDES VISUOMOTRICES. 
APTITUDE ÂGE 
(en mois) 
Gribouille; imite les verticales 18 
Gribouillis circulaires; imite les horizontales 24 
Recopie des cercles 30 
Recopie des croix 36 
Recopie des carrés; dessine des personnages 
en 4 parties, en plus de la tête 48 
Recopie des triangles 60 
Recopie des losanges 72 
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Wallon, qu'au stade « épicritique », alors que le bébé 
entre en relation avec le monde objectal, que sa 
propre locomotion servira d'échappatoire à la tension 
accumulée. Il fonctionne alors en boucle fermée, 
ramenant par exemple, les objets saisis à sa bouche. 
Il se fie davantage, à cette étape du développement 
(disons à partir d'un an environ) sur les sens axés sur 
le monde objectal (somesthésie tactile) et même le 
monde à distance (audition et vision). 
En ce qui a trait à l'investigation du développe-
ment des divers temps de réaction, on observe une 
courbe qui est probablement proche de ce qu'on 
pourrait appeler la capacité brute du système nerveux 
central dans son ensemble. On dit «brute » parce que 
les effets de l'apprentissage, de la culture, de la méta-
cognition ne comptent que peu dans cette mesure, qui 
peut donc être considérée comme étant proche de la 
physiologie nerveuse. Le temps de réaction simple se 
raccourcit beaucoup entre l'âge de 3 ans et l'âge de 
12 ans, plus graduellement de 13 ans jusqu'à 20 ans, 
après quoi il se met à s'allonger plus graduellement, 
à un point tel que vers l'âge de 70 ans, le TR est du 
même ordre qu'à l'âge de 10 ans (Kail, 1991). 
Le tableau 3-V présente quelques jalons du déve-
loppement de 1 'intégration sensorimotrice précoce, 
en ce qui a trait toutefois, seulement à l' afférence 
visuelle. Un répertoire plus large des jalons du déve-
loppement sensorimoteur est donné au tableau 3-VI. 
La vision est, en soi, bien entendu, un acte senso-
rimoteur. La lentille est elle-même contrôlée par des 
muscles; l'iris est un muscle dont le contour définit 
la pupille; il y a six paires de muscles oculomoteurs; 
la tête contribue aussi au mouvement du regard en 
pivotant en tous sens; et finalement le corps se re-
tourne parfois au complet pour mieux servir la vision. 
S'étonnera-t-on d'apprendre que la vision du nourris-
son connaît un développement? En effet, à la nais-
sance, le bébé n'est pas capable de synchroniser ses 
yeux, et ne peut fixer un objet. Quelques jours plus 
tard, le bébé aura un champ visuel couvrant 45 degrés 
de rayon. À six semaines, ce champ visuel atteindra 
90 degrés de rayon, la vision du bébé est enfm deve-
nue binoculaire, et l'objet peut être fixé. C'est seule-
ment à trois mois que le bébé aura un champ visuel 
de l'ampleur équivalente à celle de l'adulte, c'est-à-
dire de 180 degrés de rayon. 
Les bébés aiment fixer un ballon en mouvement. 
Ceci a permis de démontrer que le bébé d'un mois ne 
peut détecter une petite balle blanche (50 mm de dia-
mètre) qu'à 20 centimètres de lui. Un bébé de six 
mois peut détecter une balle blanche de 6 mm de dia-
mètre à 3 mètres. Le bébé de neuf mois peut détecter 
une balle de 3 mm à la même distance, tandis qu'à un 
an le bébé a atteint une vision adulte (10110), c'est-
à-dire qu' il peut, à cette distance détecter un bille de 
1 mm de diamètre. 
L'ouïe est aussi une affaire d'intégration sensori-
motrice. Le bébé de trois mois tourne vaguement la 
tête en direction d'un son (ex: clochette). Le bébé de 
cinq mois tourne la tête vers l'objet pour obtenir 
l'orientation dans le plan horizontal et ensuite l'inflé-
chit davantage pour ob,tenir l'angle de vision optimal 
dans le plan vertical. A huit mois, ces deux mouve-
ments se font simultanément et rapidement, mais 
selon une trajectoire en courbe. À dix mois, le mou-
vement se réalise selon la diagonale. 
DÉVELOPPEMENT DE LA DOMINANCE 
MANUELLE 
La question du développement de la dominance 
manuelle fascine bon nombre de chercheurs mais 
reste très controversée. On s'entend sur l'existence 
d'un facteur héréditaire, mais pas sur le modèle pré-
cis apte à en rendre compte. De plus, certains auteurs 
ont beaucoup insisté sur la contribution des hormones 
stéroïdes pendant le développement fœtal. Nous 
reprendrons ces thèmes dans le chapitre portant sur le 
développement de la spécialisation hémisphérique. 
Toutefois, une dimension qui a été largement ignorée 
est celle de l'importance de l'expérience. On sait 
pourtant que la dextralité forcée est une opération cul-
turelle qui réussit, quoique non parfaitement, à ins-
taurer une dominance hémisphérique spécifique pour 
ce trait de comportement particulier qu'est la domi-
nance manuelle. Une investigation récente sur le rat 
rend plus concrète notre compréhension de l'impact 
neurobiologique de telles expériences postnatales. 
Diaz, Pinto-Hamuy et Femandez (1994) ont entraîné 
de très jeunes rats à utiliser systématiquement une de 
leurs pattes antérieures pour saisir leur nourriture. Ils 
ont comparé les cerveaux de ces rats à l'âge adulte à 
des groupes contrôles qui manifestaient les mêmes 
préférences manuelles spontanées mais non renfor-
cées. Les résultats ont été spectaculaires. En effet, les 
rats dont l'une des pattes (et par extension l'hémi-
sphère controlatéral) avait été entraînée ont manifesté 
un développement accru du cortex moteur controlaté-
ral à la patte entraînée. Cette région corticale était 
devenue plus épaisse et contenait moins de cellules, 
menant les auteurs à conclure à une synaptogenèse 
accrue dans la région en question. De telles diffé-
rences entre les hémisphères ne caractérisaient pas 
les groupes de rats «spontanément» droitiers ou 
gauchers. Ce type de démonstration chez 1' animal 
peut-il inspirer nos réflexions sur le développement 
humain? Si on s'en remet à Locke (1997) cela est 
certainement possible : celui-ci propose que le «su-
çage du pouce» par le fœtus est en grande partie res-
ponsable des principales asymétries corticales que 
1' on connaît de 1 'être humain. Au moins 90 p.l 00 des 
fœtus sucent préférentiellement leur pouce droit. Évi-
demment, on pourrait penser tout aussi bien que la 
préférence manuelle (en suçage) du fœtus est elle-
même causée par une asymétrie cérébrale préalable. 
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T ABLEAU 3-VI. -DÉVELOPPEMENT DES HABILETÉS MOTRICES. 
ACTIVITÉS 
Cligne des yeux à la lumière; se tourne vers la lumière 
Lève légèrement la tête en décubitus ventral 
Tourne sa tête latéralement 
Lève la tête au-dessus de la surface du lit 
Suit la lumière sur 180°, sourit à autrui ; vocalise 
Bon contrôle de la tête à la traction 
Émet des sons de plaisir, lève la tête et le tronc et ouvre les bras 
Relève la tê te en décubitus ventral 
Mains très souvent ouvertes (pas de réflexe de préhension) 
Fixe des yeux un hochet placé dans sa main et le secoue 
Tient sa tête droite en position assise 
Rit tout fort 
La tête suit le corps à la traction, commence à saisir des objets 
Se tient assis avec soutien, roule sur lui-même 
S'asseoir en s'aidant de ses mains 
Capable de soutenir son poids en position debout 
Atteint un objet avec la main; le saisit, le passe d' une main à l'autre 
Relâche l'objet quand on lui en donne un autre 
Les jambes supportent le poids du corps 
Gazouille, pousse des petits cris 
Rampe ; émet des consonnes 
Se tient debout seul 
Préhension entre le pouce et l'index (ramasse de petits objets) 
Marche à quatre pattes; marche de côté en se tenant à une barre 
Joue à la cachette 
Émet des sons répétitifs (da da, ma ma) 
Se hisse en position debout 
Imite (agite la main pour dire au revoir) 
Marche seul ou tenu par une main 
S' asseoit seul sur le sol; utilise 1 à 4 mots 
Lâche un objet lorsqu'on lui demande; empile deux cubes 
Marche de côté et à reculons; descend et monte les escaliers avec de l'aide 
Lance une balle 
Court maladroitement 
Gribouille; imite une ligne verticale; empile 3 cubes 
Monte les escaliers tenu d 'une seule main 
Préhension parfaitement établie 
S'asseoit intentionnellement sur une chaise 
Construit diffic ilement des tours de plus de trois cubes 
Descend et monte les escaliers avec aisance 
Court bien, donne un coup de pied dans un ballon 
Empile 6 cubes; uti lise des phrases de 2 à 3 mots 
Court, mais tombe en tournant; peut s'asseoir et se lever très vite 
Saute 
Descend et monte les escaliers en alternant les jambes 
Conduit un tricycle 
Saute à cloche-pied 
Glisse 
Note. Ces jalons illustrent la préséance des développements céphalique sur caudal et proximal sur distal. 
Â GE APPROXIMATIF 
Nouveau-né 
Nouveau-né 
Nouveau-né 
4 semaines 
8 semaines 
12 semaines 
12 semaines 
3 mois 
4 mois 
4 mois 
4 mois 
4mois 
4mois 
5 mois 
6 mois 
6 mois 
6 mois 
6 mois 
6 mois 
6 mois 
7 mois 
8 mois 
8 mois 
9 mois 
9 mois 
10 mois 
!Ornois 
11 mois 
Il mois 
12 mois 
12 mois 
12 mois 
15 mois 
15 mois 
15 mois 
15 mois 
18 mois 
18 mois 
20mois 
24 mois 
24 mois 
24 mois 
27 mois 
30 mois 
36 mois 
36 mois 
48 mois 
60 mois 
46 NEUROPSYCHOLOGIE DU DÉVELOPPEMENT 
DÉTERMINATION BIOLOGIQUE 
DES DIFFÉRENCES INDIVIDUELLES 
DANS LE TEMPÉRAMENT 
Bien entendu, l'hérédité contribue de façon très 
importante à l' intelligence, et même aux aptitudes plus 
spécifiques telles Je talent musical, sportif, etc. (voir le 
chapitre sur l'hérédite), comme elle peut contribuer for-
tement aux diverses déficiences. Ce qui est trop souvent 
ignoré, c'est que Je tempérament est lui aussi fortement 
déterminé par l'hérédité. Or, Je tempérament colore le 
futur développement de la personnalité. Il est la mani-
festation la plus précoce de l'individualité humaine. On 
peut en observer les variantes dès que Je bébé est âgé de 
quelques mois, bien avant que la moindre lueur d'intel-
ligence ou de sentiment n'ait pu être détectée. Le tem-
pérament est un construit extrêmement important en 
neuropsychologie du développement. Non seulement 
fait-il office de fondement de l' individuation humaine, 
mais il peut à lui seul mener directement à la patholo-
gie. Le tempérament est une manifestation presque 
directe des particularités du système nerveux. Certains 
auteurs se sont permis de réaliser de grands pro-
grammes de recherche sur Je «tempérament» sans se 
préoccuper de ses bases neurobiologiques (Thomas et 
Chess, 1977). Ces auteurs, par trop mentalistes, ou plu-
tôt néobehavioristes, se placent dans des impasses théo-
riques : théories flottantes, abstractions théoriques 
gratuites, étanchéité des modèles, désuétude inévitable. 
Ils insistent sur les dispositions de surface les plus élé-
mentaires du nourrisson dans le contexte interperson-
nel : l'approche et J'évitement. Les grilles plus 
sophistiquées s'articulent plus ou moins autour de cet 
axe. Le schéma du tempérament précoce de Thomas et 
Chess (1977) est présenté au tableau 3-VIT. 
Nass et Koch (1987) ont étudié le tempérament 
chez des enfants au stade préscolaire avec lésions 
hémisphériques droites et gauches. Ils ont trouvé que 
les cérébrolésés droits avaient des problèmes de tem-
pérament beaucoup plus marqués (figure 3-4). Il ne 
faut pas s'en étonner. Il est bien connu que l ' hémi-
sphère droit est dominant pour la plupart des dimen-
sions de la fonction affective, du moins chez J'adulte 
Niveau d'activité pondéré 
Bonne rythmicité 
Sociabilité 
Adaptabilrté 
Réactions pondérées 
Bonne humeur 
Persévérance 
Résistance à la distraction 
Seuil de frustration élevé 
Cérébrolésés droits 
1 
' ' , Cérébrolésés gauches 
\ / 
' 
' 
-{),8 -{),6 -{),4 -{),2 0 0,2 0,4 0,6 0,8 
ScoresZ 
FIGURE 3-4. - EFFETS DE LÉSIONS HÉMISPHÉRIQUES PÉRINATALES 
DROITES ET GAUCHES SUR LE TEMPÉRAMENT DE L'ENFANT EN ÂGE 
PRÉSCOLAIRE. Notez que la lésion droite semble avoir un effet 
plus délétère sur le développement du tempérament. 
(voir le chapitre sur la neuropsychologie de l'affecti-
vité dans Braun et Crépeau, 1997). Et lorsqu'on ana-
lyse le sens des dimensions du tempérament telles 
que formulées dans les instruments courants, on voit 
bien qu'elles sont fortement imprégnées d'affectivité. 
Une approche neuropsychologique du tempérament 
se devra toutefois d'être plus différenciée et dynamique. 
Gray (1982) propose ainsi deux pôles pour le tempéra-
ment: l'inhibition anxiogène et l'impulsivité hédoniste . 
Ces deux pôles se contrôlent et s'équilibrent l'un par 
l'autre en temps normal. lls logent principalement dans le 
système limbique, Je premier dans un réseau septohip-
pocampique, et le second dans un réseau dont le centre 
serait Je faisceau télencéphalique médian. L'action du 
premier est nécessaire pour que la motricité ne soit pas 
débridée, pour que la punition ait un effet, pour que la 
nouveauté soit enregistrée, et pour que l'attention puisse 
être canalisée. L'action du second est nécessaire pour 
que la récompense soit vécue comme gratifiante. Une 
influence excessive du premier système mène à une 
attitude introvertie, de retrait, d'angoisse, aux syndro-
mes internalisants (dépression, schizophrénie, etc.). 
TABLEAU 3-Vil. -STRUCTURE DU TEMPÉRAMENT CHEZ LE NOURRISSON. 
DIMENSIONS DU 
TEMPÉRAMENT 
1. Niveau d'activité 
2. Rythmicité 
3. Approche-évitement 
4. Adaptabilité 
S. Intensité réactionnelle 
6. Seuil de réponse 
7. Qualité de l' humeur 
8. Distractibilité 
9. Empan attentionne! 
EXPLICATION 
Le bébé s'agite t-il à l'excès? 
À quel point les besoins du bébé en nourriture, sommeil, élimination sont-ils réguliers? 
À quel point le bébé s'approche t-il, ou évite-t-il de nouveaux objets ou situations? 
À quel point le bébé s'ajuste-t-il aux nouvelles personnes et situations? 
Quelle est la force des réactions émotionnelles du bébé? 
Quelle intensité de stimulation est requise avant que le bébé ne réagisse? 
Quelle est la proportion de temps pendant laquelle le bébé est heureux ou malheureux? 
L'enfant peut-il être sorti d' une activité sans trop de récriminations? 
Combien de temps le bébé passe t-il sur une activité avant de passer spontanément à autre chose? 
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Une influence excessive du second mène à une attitude 
impulsive, extravertie, brise-fer, et aux syndromes exter-
nalisants (hyperactivité, psychopathie, etc.). Une surac-
tivité des deux systèmes mènerait à la névrose. Gray et 
plusieurs autres auteurs (Eysenck et Zuckerman) se sont 
intéressés à la détermination de ces pôles (ou à de 
proches variantes) par des facteurs génétiques, neuro-
physiologiques, électrophysiologiques, neurochimiques, 
et hormonaux, etc., facteurs qui sont tous d'ailleurs très 
importants. On trouve une excellente recension et dis-
cussion critique de la neuropsychologie du tempérament 
dans Roth bart et Posner ( 1985). Mais depuis lors, les tra-
vaux de Davidson et al (1994) sur I'électroencéphalo-
graphie du tempérament infantile et adulte s'avèrent 
particulièrement intéressants et méritent mention. Ces 
chercheurs ont trouvé que les bébés qui pleurent beau-
coup (par opposition à ceux qui pleurent peu) ont une 
activation de base plus grande dans le lobe frontal droit 
que gauche, les autres lobes ne donnant pas de diffé-
rence entre les groupes. Chez l'adulte, le même profil 
électroencéphalographique est associé à une disposition 
négative, une humeur maussade, et à la peur. Dans une 
autre série de recherches, ces investigateurs ont trouvé 
que les enfants (3 1 mois) inhibés (qui ne s'approchent 
pas d' un nouveau jouet, etc.) manifestent un très bas 
niveau d'activation frontale gauche- ce qui n 'est pas le 
cas des enfants non inhibés. Les autres lobes ne permet-
taient pas de distinguer les groupes. Chez l'adulte, ce 
profil électroencéphalographique caractérise les 
dépressifs. Davidson conclut qu'il existe deux sys-
tèmes frontaux du tempérament, un système frontal 
droit d'évitement, et un système frontal gauche d'ap-
proche, que ces deux systèmes s' installent dans le 
cerveau très tôt dans le développement, que leur orga-
nisation neuropsychologique est ontogéniquement 
invariante, et que les enfants manifestant les extrêmes 
d ' activation frontale droite, ou de sous-activation 
frontale gauche, sont à risque pour la psychopatholo-
gie - sous 1' influence du stress. 
Finalement, nous mentionnerons le point de vue de 
Kagan ( 1996) sur le fait que le tempérament du nour-
risson pourrait même varier en fonction de facteurs 
ethniques. Il a trouvé que les nourrissons asiatiques 
étaient beaucoup moins portés que les caucasiens à 
pleurer, étaient beaucoup moins agités, vocalisaient 
beaucoup moins, mais souriaient autant. Nous pen-
sons plausible toutefois l'éventualité que cette diffé-
rence soit due à des alimentations différentes de ces 
groupes ethniques, soit du nourrisson lui-même, soit 
de la mère allaitante. 
DÉVELOPPEMENT DES FONCTIONS AFFECTIVES 
On peut dire que le domaine général de l'affectivité 
se constitue en une hiérarchie à trois paliers (Braun et 
Crépeau, 1997, pour un compte-rendu détaillé de ce 
point de vue). Ces paliers émergent successivement 
dans le développement. La forme la plus primitive, et 
primaire, de l'affectivité est l 'humeur. C'est la plus 
« biologique» des formes d'affectivité, la plus « héré-
ditaire», la moins cognitive, la moins apprise, la moins 
structurée. Il existe des noyaux, circuits et aires du cer-
veau qui jouent des rôles spectaculairement spécifiques 
dans l'humeur. Il en va de même pour certaines molé-
cules neuroactives qui peuvent produire l'euphorie ou 
la dysphorie. Lorsque le nourrisson a faim, il ne sait 
pas quel est son problème, mais il devient d'abord 
grincheux, bougon, il pleurniche, pleure, et finale-
ment, ... hurle, et on peut dire qu'alors qu' il n'est pas 
du tout de bonne humeur. Mais l' humeur n'est pas 
nécessairement modulée par des conditions de l'envi-
ronnement. Elle peut être largement endogène. Il y a 
des nourrissons exécrables, qui sont presque toujours 
de mauvaise humeur, tandis qu'il y en a d'autres qui, 
tels des cupidons, ne font que toujours flotter sur un 
nuage de béatitude. Ces traits sont évidemment consti-
tutionnels, incluant les facteurs qui produisent un 
inconfort que les pédiatres ne sont pas capables d'iden-
tifier. Le deuxième palier de la vie affective est l'émo-
tion. Par définition, celle-ci est une réaction à un 
stimulus (interne ou externe). L'émotion est relative-
ment différenciée, des analystes de celle-ci tels Ekman 
(Ekman et Davidson, 1994) n'en reconnaissant que six 
fondamentales (peur, tristesse, joie, dégoût, surprise, 
colère). Elles émergent chez le nourrisson assez pré-
cocement, et sont éminemment adaptatives- ce qui 
laisse croire qu'il y a une large part de maturation bio-
logique dans le développement de celles-ci. Ce point 
de vue semble d' autant plausible, par exemple, que les 
enfants aveugles manifestent spontanément les émo-
tions faciales sans pour autant les avoir jamais vues 
(Braun, Bernier, Proulx et Cohen, 1991). Le nourris-
son imite facilement l'expression faciale de l' adulte 
(figure 3-5). 
Le troisième palier est le sentiment. On conviendra 
que très peu de bébés manifestent un sentiment de 
patriotisme. C'est parce que le sentiment est une 
forme d' affectivité pénétrée de haute cognition. C'est 
pourquoi bon nombre de sentiments ne peuvent être 
vécus qu'à partir de la puberté, voire même de l'ado-
lescence. Bien que l'on ne contrôle pas beaucoup nos 
sentiments, ils sont néanmoins largement appris. Dans 
leur dimension affective, ils s'articulent sur les struc-
tures affectives plus simples (humeur, émotion). On ne 
pourra localiser les mécanismes sentimentaux dans le 
cerveau qu'avec beaucoup de difficulté. Le tableau 3-
VIII présente quelques jalons du développement pré-
coce de l'affectivité chez le nourrisson. 
DÉVELOPPEMENT DES FONCTIONS 
INTERPERSONNELLES ET SOCIALES 
Le nourrisson est un animal biologiquement pro-
grammé à la sociabilité. Il n'existe que des rudiments 
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FIGURE 3-5.- IMITATION DE L'EXPRESSION FACIALE PAR LE NOUR-
RISSON. La capacité de reconnaître et même d ' imiter les expres-
sions émotionnelles faciales est une aptitude précoce de l'être 
humain qui plafonne très tôt dans le développement, c'est-à-
dire à l'enfance (Tremblay, Kirouac et Doré, 1987). 
TABLEAU 3-VIII.- ÉTAPES DU DÉVELOPPEMENT DE L'AFFECTIVITÉ 
CHEZ LE NOURRISSON. VOIR AUSSI SROUFE (1979) 
ÂGE TYPE DE MANIFESTATION ÉMOTIONNELLE 
EN MOIS 
0 Sourire endogène, réaction d' alarme/douleur 
1 Orientation/intérêt 
3 Plaisir, rage/frustration 
5 Trépidation, rire, méfiance 
7 Joie, colère, participation active 
9 Peur, attachement 
12 Extase, anxiété, humeur colérique, pratique 
18 Amour propre, honte, défiance, concept de soi 
24 Intention de blesser 
36 Fierté, amour, culpabilité, jeu, fantaisie 
d'instinct chez le nourrisson. Appuyons-nous sur la 
définition de l'instinct fournie par Lorenz (1984). Le 
comportement instinctif se distinguerait par trois cri-
tères: 1) il est universel à l'intérieur d'une espèce; 2) 
il répond à un stimulus précis que l'on appelle stimu-
lus déclencheur; 3) il se caractérise par une séquence 
uniforme et stéréotypée de mouvements qui se 
nomme patron moteur fixe. L'instinct doit être distin-
gué du réflexe car il est plus complexe, plus articulé, 
et dépend plus d' une disposition active de l' orga-
nisme. Or, on peut analyser un cas patent de quasi 
instinct chez le nourrisson humain. Le sourire du 
nourrisson à l' approche des adultes qui assurent sa 
survie est un signe de profonde adaptation. Il est faux 
de croire que le nourrisson ne s'en tire à bon compte 
que par la dictature de ces cris et pleurs. Et effective-
ment, il est extraordinaire de constater (tous peuvent 
en faire 1' expérience aisément) qu'un sourire peut 
être obtenu du nourrisson de moins de six semaines 
par la présentation d'une paire de points, ou d'un 
angle dans son champ visuel. Déjà à dix semaines, le 
bébé est moins dupe, et il faudra au moins présenter 
la partie supérieure de l'image d'un visage, compre-
nant des yeux. Les exigences du nourrisson progres-
seront par la suite très rapidement comme l'illustre la 
figure 3-6. 
L'adulte humain est presque aussi stéréotypique-
ment «social» que le nourrisson. Par exemple, ainsi 
que l'a fait remarquer Lorenz (1990), observe-t-on un 
effet puissant, sur l'adulte des formes dodues des 
nourrissons. Le corps, le visage, les membres ronde-
lets du nourrisson semblent en effet provoquer une 
réaction parentale, ou du moins sympathisante, non 
seulement chez l'humain, mais aussi chez la plupart 
des animaux qu'ils soient aussi primitifs que des 
oiseaux, ou qu ' il s'agisse de mammifères. Cela est 
coroboré par 1 'aspect des poupées aux rondeurs exa-
gérées et leurs chiffres de vente. Selon Lorenz les 
soins apportés à un enfant et ce que ressent l'adulte 
devant celui-ci à cette occasion est probablement 
élaboré sur une base innée en correspondance avec de 
nombreuses caractéristiques de 1' enfant. Par exemple : 
1) tête large proportionnellement au corps; 2) front 
bombé et large proportionnellement au reste du 
corps; 3) yeux larges situés sous la ligne médiane de 
la tête; 4) extrémités petites et épaisses; 5) forme 
du corps arrondie; 6) surface du corps douce et élas-
tique; 7) joues rondes et bombées, qui sont probable-
ment des véritables différenciations à fonction 
signalétique. Il est parfois dit que dans la boule grais-
seuse de Bichat nous avons un renforcement méca-
nique des côtés de la bouche pour aider à sucer, mais 
ceci n'a pas été prouvé. Une telle fonction addition-
nelle est possible, mais nous remarquons que les 
singes et d'autres mammifères peuvent se débrouiller 
sans cette caractéristique. Cet organe spécifiquement 
humain a peut-être évolué en fonction de sa valeur de 
signalisation c'est-à-dire son effet social. 
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Avant 6 Semaines 
10 Semaines 
12 Semaines 
20 Semaines 
24 Semaines 
• • 
v 
Des points simples ou angles suffisent. 
La section des yeux seulement. 
La partie inférieure de la figure n'est pas 
nécessaire. 
La section des yeux suffit encore, 
mais la moitié inférieure du visage doit 
être présente, même si les mouvements 
de la bouche ne sont que légèrement 
remarqués. 
Des mouvements facilitent la réaction. 
La section des yeux suffit encore, avec de 
grandes différences individuelles. 
La bouche est graduellement remarquée et ses 
mouvements sont particulièrement efficaces 
surtout si la bouche est grande. 
Un modèle en plastique de l'adulte est efficace. 
Le rapetissement des yeux est efficace 
et les mouvements de la bouche sont 
généralement nécessaires, particulièrement 
d'une bouche largement dessinée. 
Pas encore de différenciation de figures 
individuelles. 
30 Semaines @ ® La reconnaissance de l'expression faciale ê' ~ commence, avec intérêt pour les autres \ 1 enfants. W La différenciation progressive des figures ~ individuelles débute. Le bébé s'intéresse moins aux visages. 
FIGURE 3-6. - STIMULI NÉCESSAIRES POUR PROVOQUER LE SOURIRE. Ces expérimentations démontrent à quel point le sourire est un sté-
réotype au début de la vie sociale. Ces données proviennent de Bower ( 1977). 
Évidemment, le nourrisson fait rapidement beau-
coup plus que de téter, sourire et hurler. Il entre très 
vite en relation avec les adultes qui prennent soin de 
lui. La progression de cette faculté, chez le nourris-
son, est résumée au tableau 3-IX. 
DÉVELOPPEMENT DES FONCTIONS 
ATTENTIONNELLES 
L'attention, comme l 'affectivité, est un terme poly-
sémique. Quelles sont les principales composantes 
de l'attention, et en quoi peut-on se les représenter 
en tant que structures du développement? Braun 
( 1992) a présenté une analyse neuropsychologique et 
épistémologique de l'attention. Il a choisi de distin-
guer dans 1 'attention une hiérarchie de fonctions. Au 
bas de l'échelle, la forme la plus simple et primitive 
de l'attention est la vigilance. Celle-ci se résume à 
l'aptitude qu'a 1' organisme de se réveiller, e t de le res-
ter, dans un état d'esprit apte à favoriser, à tout le 
moins, la réminiscence d' incidents fortuits (sans grand 
effort). Le deuxième niveau des fonctions attention-
nenes est dénommé attention sélective. Ce type d'ac-
tivité mentale inclut tout ce que l'organisme fait pour 
sélectionner et manipuler activement dans l'esprit les 
stimuli environnants (incluant ceux générés par l'es-
prit du sujet lui-même). La réponse d'orientation en 
est une des formes les plus primitives, car elle est très 
précoce sur le plan du développement, elle échappe en 
grande partie à la volonté, et dépend principalement 
de circuits sous-corticaux. Toutefois, il ne faut pas non 
plus en sous-estimer la complexité, car bien qu' on 
l'observe chez les oiseaux et mammifères primitifs, 
elle est presque absente chez les reptiles et amphi-
biens. Ensuite, l' attention sélective prend aussi toutes 
sortes de formes sous le contrôle de la volonté, 
comme par exemple, l'écoute dans un seul canal audi-
tif (une seule oreille dans un écouteur), regarder la 
télévision et pas autre chose, e tc. Finalement, Braun 
propose que l'on distingue un domaine attentionne! de 
haut niveau, qu'i l dénomme la concentration. Ce 
niveau s'appuie en grande partie sur le langage, et se 
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T ABLEAU 3-lX. -ÉTAPES PRÉCOCES DU DÉVELOPPEMENT SOCIAL INTERPERSONNEL VOIR AUSSI SANDER ( 1969). 
ÂGE EN MOIS TYPE DE MANIFESTATION SOCIALE-INTERPERSONNELLE 
0-3 Sommeil, alimentation, tranquillité/activité, commence à préférer une personne 
4-6 Échange réciproque, coordination de l' alimentation, soins et jeux, échange affectif, vocal et moteur 
7-9 Prise d'initiatives, entame des activités, indique ses préférences, expri me la satisfaction du succès et la frustration 
10-13 Devient exigeant, teste la disponibilité de la mère, explore à partir d 'un foyer de sécurité, exprime sa réciprocité 
selon le contexte 
14-20 Élargit le répertoire de ses initiatives, entreprend des actions indépendamment de sa mère 
définit par la manipulation mentale d'algorithmes à 
plusieurs termes devant être traités en mémoire vive, 
qu ' il s'agisse de la syntaxe de la phrase, d 'arithmé-
tique, ou de la sensorimotricité. Ainsi, le jeu d 'échecs 
serait un prototype d' une épreuve requérant un haut 
niveau de concentration. On conviendra que ce niveau 
est le dernier à se manifester dans le développement. 
Nos connaissances du développement précoce de l'or-
ganisation cérébrale sous-jacente à ces divers méca-
nismes attentionnels sont très floues. On trouvera une 
analyse des systèmes cérébraux engagés dans ces 
divers paliers attentionnels, chez l'adulte toutefois, 
dans Braun (1992). 
L'étude du développement précoce de la réponse 
d'orientation de l' humain est d 'autant plus importante 
que: l ) elle conditionne l'attitude théorique que l'on 
pourrait vouloir adopter (le structuralisme de Piaget 
versus diverses variantes de fonctionnalisme); 2) elle 
offre le moyen le plus rigoureusement éprouvé jus-
qu' à ce jour de prédire le développement à long terme 
de l'intelligence; 3) elle a une valeur importante en 
matière de diagnostic clinique et de dépistage. D' a-
bord, comment s'y prend on pour mesurer la réponse 
d'orientation du nourrisson ? Une équipe qui a beau-
coup travaillé sur cette question est dirigée par Zelazo 
(Zelazo, Kearsley et Stack, 1995). Leur paradigme 
consiste à présenter au nounisson non pas des stimuli 
statiques, mais des stimuli séquentiels d ' une com-
plexité suffisante pour maintenir l'intérêt du nourris-
son, mais assez réduite pour éviter de brouiller la 
structure réactive. On ne peut, dans ce paradigme, se 
contenter de mesurer le comportement moteur (mou-
vement d ' orientation de la tête), ce paramètre étant 
trop aléatoire en soi. Il faut y ajouter diverses mesures 
affectives ainsi que le rythme cardiaque, le tout étant 
mesuré dans son déploiement dans le temps, et plus 
particulièrement dans sa structuration à ce niveau. 
Ce paradigme permet non seulement d 'évoquer l' ap-
titude attentionnelle du nourrisson, mais aussi la 
représentation mentale, la catégorisation, l'anticipa-
tion, etc., ces structures cognitives étant repérables 
très tôt à partir de 22 mois, et se développant nette-
ment dès cet âge. On comprend dès lors que ces au-
teurs ne souscrivent pas à la théorie de Piaget 
séparant, selon eux, trop radicalement, un premier 
stade « sensori moteur» d 'un deuxième «d 'opérations 
concrètes ». 
Indépendamment du point de vue théorique que 
l'on voudrait adopter quant aux soubassements de 
l' intelligence, plusieurs indicateurs objectifs et fac-
tuels peuvent nous éclairer sur le développement des 
fonctions attentionnelles chez le nourrisson. Par 
exemple, la structure du cycle sommeil-éveil est un 
indicateur du développement de la vigilance telle que 
nous l'avons définie plus haut. Par ailleurs, J'évolu-
tion de la structure des potentiels évoqués par un sti-
mulus visuel nous donne une représentation de 
l'engagement progressif de l'appareil cérébral dans le 
traitement d ' un stimulus standard, qui est présenté 
à l'organisme pour assimilation fortuite, bref qui 
requiert encore une fois, et reflète aussi la vigilance 
de l'organisme (tableau 3-X). 
TABLEAU 3-X. - ÉTAPES PRÉCOCES DU DÉVELOPPEMENT PHYSIOLOGIQUE DES FONCTIONS ATTENTIONNELLES. INFORMATIONS D'APRÈS 
BERG ET B ERG ( 1979). 
SOMMEIL 
24-27 semaines après conception : un seul état indistinct 
28-30 semaines après conception : 
apparition des mouvements oculaires 
32-40 semaines après conception : émergence de deux états 
EEG (sommeillent et éveil) 
Naissance : sommeil paradoxal complet, mais les variations 
cardiaques, respiratoires, etc., débordent de cet état 
2 mois après la naissance: émergence des fuseaux du sommeil 
6 mois : émergence du complexe-K 
P OTENTIELS CORTICAUX ÉVOQUÉS PAR STIMULATION VISUELLE 
À la naissance : une seule négativité ample à 400 ms 
24-34 semaines : trois ondes à partir de 350 ms 
39-40 semaines : quatre ondes à partir de 180 ms 
Adulte: un grand nombre d' ondes précoces (8-50 ms) 
et tardives (140-400 ms) 
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DÉVELOPPEMENT DE LA MÉMOIRE 
La capacité mnésique mesurée chez le nourrisson 
(7 mois) est Je meilleur prédicteur du QI, meilleur que 
les autres dimensions telles attention, habiletés spa-
tiales, habiletés verbales, vitesse perceptive, motri-
cité, etc. (McCall et al, 1993; Rose et al, 1995). C'est 
dire que l'investigation neurobiologique du dévelop-
pement précoce de la mémoire est important. 
On sait que chez l'adulte, de tous les neurotrans-
metteurs, c'est sans doute l'acétylcholine qui est la 
plus importante pour la mémoire. Qu'en est-il du cer-
veau en développement? Meck et al ( 1989) ont eu 
l'ingénieuse idée d'alimenter des rates enceintes avec 
un régime riche en précurseurs de J'acétylcholine. 
Comme prévu, les ratons nés de ces portées avaient 
des capacités d'apprentissage supérieures à un groupe 
contrôle. Les auteurs ont conclu que l'acétylcholine 
était un neurotransmetteur important dans Je dévelop-
pement des systèmes cérébraux sous-jacents à la 
mémoire. 
Tous les analystes du développement de la mémoire 
s'entendent à reconnaître qu ' il y a des mutations 
majeures dans la structure des processus mnésiques 
chez le nourrisson et le jeune enfant. Par exemple, 
Rudy (1992) a publié un article de réflexion neure-
psychologique sur le développement de la mémoire et 
retient comme point de rupture la mutation qui s'ef-
fectue entre ce qu'il appelle la mémoire associative et 
la mémoire configurationnelle (Meltzoff, 1990). 
Il existe par ailleurs une controverse sur la question 
de savoir si la mémoire de type déclarative se déve-
loppe précocement ou tardivement chez l'humain. On 
pense naturellement que le langage pourrait être 
requis comme support pour la mémoire déclarative 
(aussi connue comme mémoire explicite). Toutefois, 
tel n'est probablement pas le cas. McKee et Squire 
(1993) et Nelson (1995) prétendent qu'il existe des 
mémoires de type déclarative chez le nourrisson 
(Meltzoff, 1995, pour une démonstration expérimen-
tale). Newcombe et al (1995) et Bachevalier (1990) 
se sont aussi intéressés à cette question d' un point de 
vue neuropsychologique. On s'accorde pour attribuer 
à l' hippocampe le rôle clé dans cette aptitude pré-
coce. Contrairement aux rongeurs, l'humain a un 
développement rapide des hippocampes (McKee et 
Squire, 1993). 
Comment expliquer alors le fait que presque tout le 
monde oublie, une fois adulte, tout ce qu'il a vécu 
avant l'âge de dix ans (l'amnésie infantile)? Ceci 
peut être interprété de diverses façons : c'est la 
mémoire (antérograde) à long terme de J'enfant qui 
pose problème, ou c'est la mémoire (rétro~rade) à 
long terme de l'adulte qui pose problème. Evidem-
ment, le problème pourrait être dû à une combinaison 
des deux. En tous cas, on ne peut attribuer à l'enfant 
des faiblesses de J'encodage mnésique à moyen 
terme. Déjà, lorsque les traces mnésiques sont instal-
lées dans le contexte d'une action motivante du nour-
risson (apparition d'un mobile par mouvement de son 
pied), elles perdurent plusieurs mois (Rovee, 1993). 
La réponse se situe probablement au niveau de la 
mémoire à long terme (celle qui perdure des années). 
En effet, les investigations sur les singes nouveau-nés 
et adultes ont montré que J'aire corticale inférotem-
porale semble être immature chez le nourrisson pri-
mate, parce que la lésion de cette aire n'affecte pas la 
mémoire explicite du singe nourrisson, tandis qu'elle 
détruit la mémoire explicite chez Je singe adulte, alors 
que la lésion des hippocampes détruit la mémoire 
explicite, quel que soit l'âge du singe. McKee et 
Squire suggèrent que cette aire est importante comme 
réceptacle de traces mnésiques permanentes, et que 
c'est à cause de sa maturation lente qu'existe l'amné-
sie infantile (Nelson, 1995, pour un point de vue simi-
laire), tableau 3-XI. 
On voit que Nelson (1995) insiste sur l'importance 
des hippocampes dans le développement de la 
mémoire, il a sûrement raison. Diaz-Granados et al 
( 1992) ont lésé par rayons X les neurones granulaires 
de l' hippocampe chez des rats naissants et des rats 
adultes. Ils ont ensuite évalué la capacité d'apprentis-
sage 16 jours plus tard. L'épreuve consistait en une 
procédure de discrimination d'objets après délai avec 
récompense versus absence de récompense. Les deux 
groupes avaient un déficit de mémoire équivalent. 
Les auteurs concluent que les hippocampes sont 
importants, très tôt, dans Je développement des divers 
types de mémoires, pas seulement la mémoire spa-
tiale. Nous avons eu connaissance de trois cas de 
lésion néonatale ou à l' âge préscolaire de l' hippo-
campe gauche chez l'humain. Les trois cas ont déve-
loppé à l'âge adulte (ou à la puberté), un syndrome 
d'alexie dû au fait qu'ils ne sont pas capables d'ap-
TABLEAU 3-XJ.- STADES NEUROPSYCHOLOGIQUES DU DÉVELOPPEMENT DE LA MÉMOIRE. VOIR AUSSI NELSON, 1995. 
TYPE DE MÉMOIRE 
Mémoire <<pré-explicite» 
Mémoire par conditionnement 
Mémoire implicite de type procédural 
Mémoire explicite 
Mémoire de travail 
P ÉRIODE DE DÉVELOPPEMENT 
1 à 8 mois 
2 à 8 mois 
2 à 8 mois 
8 à 12 mois 
8 mois à plusieurs années 
STRUCTURE CÉRÉBRALE CORRESPONDANTE 
Hippocampes 
Système ol ivocérébelleux et hippocampe 
Corps strié des noyaux gris de la base 
Structures limbiques et corticales 
Systèmes frontaux 
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prendre à lire. De surcroît, les trois cas ont montré, à 
la puberté ou à l'âge adulte, un déficit important de la 
mémoire verbale incidente (voir le chapitre sur les 
lésions focales, multifocales et diffuses chez 1 'enfant 
pour une discussion détaillée de ces trois cas, et glos-
saire). Mais d'après Nelson, l'hippocampe à lui seul 
ne peut soutenir la mémoire explicite dans toutes ses 
formes. Par exemple, le nourrisson de moins de huit 
mois ne distingue pas les fréquences ni Je caractère 
récent (la récence) des occurrences préalables, ne dis-
tingue pas explicitement si un stimulus est nouveau 
ou ancien . Pour ce faire, il a besoin que diverses aires 
limbiques et corticales se soient développées en plus 
des hippocampes. 
La plupart des neuropsychologues experts en 
mémoire infantile s' accordent pour reconnaître que la 
mémoire de travail (particulièrement l'organisateur 
central) s' insère dans les opérations mnésiques assez 
graduellement (Overman et al, 1992, pour une 
démonstration expérimentale). Schacter et al (1989) 
sont même allés jusqu'à faire un parallèle entre Je 
faible développement de la fonction exécutive (pré-
sumément frontale) de l'enfant (voir la section sur 
cette question dans le présent chapitre) et l'amnésie 
de type «frontal » qu'est le syndrome de Korsakoff 
(confusion dans les trois sphères, personne, temps et 
lieu, confabulation, amnésie de source, reduplica-
tion, etc.). Ils donnent un avertissement à ceux qui 
voudraient accorder un trop grand statut aux témoi-
gnages après coup des personnes ayant été victimes 
d'abus pendant la petite enfance, et surtout à ceux qui 
se fient avec enthousiasme aux témoignages directs 
des enfants. 
On sait que les deux sexes diffèrent dans leurs 
aptitudes cognitives, les garçons étant légèrement 
supérieurs dans certaines formes de traitement visuo-
spatial , et les filles dans certaines formes de traite-
ment verbal. Ces différences se répercutent aussi dans 
Je domaine de la mémoire. Il a plusieurs foi s été dé-
montré que la supériorité mâle, chez Je rat, en mé-
moire visuospatiale, peut être provoquée par une 
testostéronisation exogène du nourrisson féminin. Les 
auteurs suggèrent que la testostérone est un facteur 
du développement différentiel de cerveau des deux 
sexes en ce qui a trait aux systèmes sous-jacents à la 
mémoire. À défaut d'une double dissociation (enri-
chissement d'une mémoire de type féminin par œstro-
génisation du nourrisson masculin) nous serons 
toutefois réservés sur cette question, car on sait que 
les hormones stéroïdes en général ont un effet neuro-
trope. En d'autres termes, la testostéronisation néo-
natale pourrait avoir un effet non spécifique sur les 
aptitudes cognitives. 
DÉVELOPPEMENT COGNITIF 
Le plus célèbre théoricien du développement intel-
lectuel précoce pourrait bien avoir été Jean Piaget. 
Nous présentons une schématisation de son ·compte 
rendu du développement intellectuel du nourrisson au 
tableau 3-XII. 
Même si Piaget a réussi à éviter l'écueil du méca-
nisme dans son épistémologie de la science du déve-
loppement, il s'en est peut-être par trop tenu à un 
structuralisme mentaliste abstrait. Le développement 
intellectuel étudié trop restrictivement dans le 
contexte des opérations objectales (conservation, 
transitivité, etc.) sera forcément dénudé de ses assises 
non cognitives. Il est pourtant fort intéressant de 
mettre en parallèle, et de comprendre l' interrelation 
dynamique entre le développement des fonctions 
sociales, interpersonnelles, morales et cognitives. Ces 
trames sont effectivement fortement interdépen-
dantes. Le tableau 3-XIII réalise justement cet exer-
cice en ce qui a trait aux développements précoces 
TABLEAU 3-Xll. -ÉTAPES PRÉCOCES DU DÉVELOPPEMENT COGNITIF DU NOURRISSON SELON PIAGET. D' APRÈS PIAGET ( 1952, 1969). 
ÂGE EN MOIS 
0-1 
1-4 
4-8 
8-12 
12-18 
18-24 
TYPE DE MANIFESTATION ÉMOTIONNELLE 
Réflexes, généralisation et accommodation des comportements innés 
Réaction circulaire primaire, premières adaptations acquises (centrées sur le corps propre), anticipation 
visuelle, début de la coordination des schèmes 
Réaction circulaire secondaire, actions dirigées vers objets extérieurs, distinction et reconnaissance sensori-
motrice de classes, début de l'orientation en fonction de buts (désir de faire durer des phénomènes intéressants, 
capacité de différer les actions) 
Coordination des schèmes secondaires et application à des situations nouvelles, intérêt pour les qualités des 
objets, de leurs relations, recherche d'objets cachés, intentionnalité véritable (distinction des fins et moyens, 
action instrumentale) imitation de réponses nouvelles, début d'appréciation des relations causales 
(identification des autres comme agents, anticipation des conséquences) 
Réaction circulaire tertiaire, poursuite du nouveau, expérimentation, résolution de problèmes par essai-erreur, 
invention de moyens nouveaux), causalité physique conçue comme appartenant à un espace-temps externe aux 
actions de l'enfant 
Invention de moyens nouveaux par combinatoire mentale, représentation symbolique (langage, imitation différée, 
jeu symbolique); résolution de problèmes sans action explicite 
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TABLEAU 3-XII!. -STADES ET SOUS-STADES DU DÉVELOPPEMENT COGNITIF ET SOCIAL, SELON PIAGET. 
ÂGE 
0 à 1 mois 
2 à 4 mois 
4 à 8 mois 
8 à 12 mois 
12 à 18 mois 
18 à 24 mois 
SOUS-STADE COGNITIF 
Manifeste un comportement réflexe uniquement. 
Tente activement de diriger ses actions. Développe 
des schèmes d'action. 
Répète des ensembles d 'actions 
(réactions circulaires primaires). 
Coordonne des schèmes sensoriels. 
Coordonne des schèmes moteurs. 
Imite les sons de la voix humaine. 
Rampe et se tient droit. Développe la notion de 
classe d'objet et s' intéresse à l'effet de ses propres 
ac tions (réactions circulaires secondaires). 
Développe le concept de permanence de l'objet. 
Se distingue du reste de l'environnement. Possède 
un vaste répertoire de schèmes d'action. 
Coordonne différemment ses schèmes d'action de 
façon à en former de nouveaux. Applique les vieux 
schèmes (moyens) de façon à atteindre des buts 
nouveaux (fins). Développe des comportements 
intentionnels et anticipatoires. Voit les autres 
personnes et les objets comme des sources d'action. 
Peut établir la correspondance entre son propre 
comportement et celui du modèle. 
Semble imiter de façon systématique. 
Recherche activement la nouveauté. 
Se perçoit comme une source d 'action. 
Manifeste des connaissances relationnelles . Imite 
des mots ou des actions observés chez l'adulte. 
Modifie ses imitations pour qu'elles soient plus 
fidèles sur le plan des comportements. 
Manipule la réalité dans son esprit. 
Internalise ses schèmes d'action. 
Peut représenter des obje ts ou des événements 
(soit le début du comportement symbolique). 
Représente des objets ou des événements dans ses 
jeux (faire croire ou fa ire semblant). Utilise des 
symboles dans ses jeux et imageries. 
SOUS-STADE SOCIAL OU RELATIONNEL 
Réagit à la voix humaine. Distingue les sons du 
langage des bruits de l'environnement. Produit des 
sons ressemblant à des voyelles. 
Développe des schémas d'interaction du regard. 
Coordonne regard et voix. Tourne la tête vers la 
personne qui parle. Sourit à la personne qui parle. 
Produit des schémas de tons. 
Sourit et fait des signes de la main dans une 
interaction sociale soutenue. 
Imite certains sons. Réagit à son nom. 
Réagit socialement à autrui . Participe à des jeux 
routiniers. Fait varier le ton, le volume et le débit 
de ses productions vocales. 
Peut viser des buts sociaux ou autres ; interchange et 
recombine les différents schèmes acquis à des fins 
sociales ou non socia les. Développe la communica-
tion proto-impérative et proto-déclarative (c'est-à-
dire intentionnelle). Joue à des jeux d'action. 
Interagit avec ses pairs. Adopte des gestes sociaux 
e t des comportements conventionnels. Imite le 
discours de l'adulte s' il dispose des sons voulus 
dans son répertoire. 
Inte rrompt ses interactions avec les objets; recourt à 
des signaux de type social pour obtenir l'aide de 
l'adulte. Suit des directives motrices simples. 
Indique sa préférence pour certaines personnes. 
Prononce des mots et commence à combiner cer-
tains productions vocales. Apprécie les activités 
sociales (jeux, musique, danse). Joue seul et avec 
des pairs. Montre les objets qu ' il entend nommer 
(parties du corps, objets familiers, jouets). 
Joue à des jeux d ' imagination e t à des jeux 
parallèles. Communique ses sentiments et ses intérêts. 
Dirige les actions d'autrui. 
Fait de courtes phrases. 
Chante et fredonne des parties de chansons. Imite 
1' adulte dans son environnement. 
des fonctions cognitives et psychosociales du jeune 
enfant. 
Bien entendu, le développement de l'intelligence ne 
se reflète pas que dans les actions et gestes du nour-
risson mais aussi dans ses élocutions. L'évolution pré-
coce de ces dernières est résumée au tableau 3-XIV. 
DE L'ÉQUIPOTENTIALITÉ À LA SPÉCIALISATION 
tions de haut niveau des hémisphères sont beaucoup 
moins fortes chez le nourrisson que chez l'adulte. Par 
exemple, Alajouanine et Lhermitte (1965) ont montré 
que des lésions unilatérales droites ou gauches, chez 
le jeune enfant pouvaient tout autant compromettre le 
développement du langage. Voir le chapitre sur le 
développement de l'asymétrie cérébrale pour un trai-
tement approfondi de cette question. 
La spécialisation hémisphérique est détectable 
avant même que l'humain ne naisse. Par exemple, les 
deux hémisphères du fœtus ne réagissent pas électri-
quement aux stimuli langagiers de la même façon 
(Molfese et Betz, 1988). Cela étant dit, ces spécialisa-
LIENS ENTRE POUSSÉES DE CROISSANCE 
BIOLOGIQUES ET COMPORTEMENTALES 
On a beaucoup parlé des liens éventuels entre les 
poussées de croissance biologique (myélinisation, 
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TABLEAU 3-XIV. -STADES D'ACQUISITION DU LANGAGE CHEZ LE 
NOURRISSON (ANALYSE BÉHAVIORISTE). 
ÂGE 
Période prélinguistique : 
1 mois 
4-5 mois 
vers 6 mois 
de 6 à 9 mois 
Période linguistique : 
9 mois 
12 à 13 mois 
3 ans 
B RUITS PHONIQUES 
Gazouillis ou jasis 
Babil 
Lallations 
Écholalie 
Stade locutoire (mot-phrase, 
mots-phrase, début de la période 
phrasique) 
Stade élocutif (phrases de plus 
en plus complètes) 
Emploi du <<j e» 
neurogenèse, synaptogenèse, circonférence crânienne) 
et les « passages» psychologiques- généralement for-
mulés en termes de stades développementaux tels les 
stades du développement de l'intelligence proposés 
par Piaget ou d'autres. Bien que l'on puisse voir quel-
ques parallèles à une grande échelle (ex: Yakovlev et 
Lecours, 1967), Je consensus plus récent est que ce 
concept est négligeable au niveau de l' analyse fine des 
variations intra-annuelles. Les processus de neuroge-
nèse, synaptogenèse et de croissance crânienne procè-
dent, de semaine en semaine, de mois en mois, et 
parfois même d'année en année, par poussées aléa-
toires et cahoteuses qui n'ont pas grand rapport avec 
le développement des aptitudes mentales (Fischer et 
Rose, 1994, Segalowitz, 1994). 
THÉORIE DE LA NÉOTÉNIE 
Gould ( 1977) a proposé que l'un des traits distinc-
tifs de l'espèce humaine était que le développement est 
lent et que 1' organisme humain est en permanence 
pédomorphe (infantile) dans sa structure nerveuse et 
dans son comportement. Cette théorie est appelée 
« néoténie ». Elle cherche à expliquer le haut niveau 
d'intelligence de l'espèce humaine d ' une façon assez 
originale: l'intelligence nécessiterait une grande sou-
plesse neuronale, une propriété considérée comme 
caractérisant tout particulièrement le jeune enfant. 
Gibson (1991) s'est inscrite en faux contre cette 
proposition. D'abord, souligne-t-elle, les animaux 
adultes sont tout aussi capables d'apprentissage que les 
petits. Elle argumente que l' humain n'est pas différent 
des autres mammifères en ce qui concerne l'apparence 
initiale, tôt dans Je développement, de son cerveau. Par 
exemple, il est caractéristique que le cerveau du fœtus 
ait un cortex lisse (sans circonvolutions) peu avant la 
naissance. Pourtant, le cortex humain adulte possède 
des circonvolutions et des fissures à l'âge adulte, plus 
même que les autres espèces. Au début du développe-
ment cérébral, tous les mammifères ont une proportion 
de neurones élevée par rapport aux synapses et au 
nombre de cellules gliales. C'est chez l'humain toute-
fois que le renversement de ce rapport à l'âge adulte 
est le plus marqué. Chez tous les mammifères, le cer-
veau des petits est peu myélinisé. La progression de la 
myéline est aussi marquée chez l'humain que chez les 
autres espèces de mammifères. 
VERS UN MODÈLE NEUROPSYCHOLOGIQUE 
GÉNÉRAL DU DÉVELOPPEMENT DU 
NOURRISSON 
Tout organisme vivant, pour survivre, doit se poser 
implicitement, sinon explicitement, les questions fon-
damentales de l'existence: où suis-je?, quand dois-je 
agir?, sur quoi est-ce que j'agis?, pourquoi je le fais? 
et comment agir? Tout organisme doit être relative-
ment orienté dans l'espace, dans le temps, dans le 
monde des objets et des choses, doit être poussé à 
agir par des pulsions primordiales (territoriale, ali-
mentaire, sexuelle, etc.), et doit pouvoir exécuter effi-
cacement ces actes vitaux. Sinon, il meurt. 
Contribution des divers circuits sous-corticaux 
chez l'animal primitif 
Les organismes primitifs, dépourvus de cortex, se 
posent ces questions forcément de façon implicite, 
inconsciemment, involontairement, sans représenta-
tions cognitives. Les questions fondamentales de 
l'existence peuvent toutes recevoir une réponse, 
qu'elle soit primaire, grossière, par Je travail de cir-
cuits sous-corticaux. 
Les questions du «où , et du «quoi , 
On sait que la réponse d ' orientation, qui est gérée 
principalement par les tubercules quadrijumeaux 
du mésencéphale (et leurs connections sous-corticales 
de premier ordre), est une des formes les plus primi-
tives d'attention sélective (Sparks et Nelson, 1987). 
La réponse d'orientation peut aussi bien connaître 
les phénomènes d ' habituation que de sensibilisa-
tion. Bref, elle est souple, elle évolue et reflète une 
certaine forme, inconsciente et involontaire (impli-
cite) d'apprentissage. Elle est aussi observée chez des 
mammifères supérieurs décortiqués. Les tubercules 
quadrijumeaux contiennent les circuits cérébraux 
requis pour une appréhension du traitement du « OÙ ?» 
et du « quoi? » en modalités visuelle et auditive. 
D'autres circuits primitifs de la somesthésie (spino-
thalamique en particulier) exercent des effets pri-
maires et primitifs qui peuvent être intégrés aussi bas 
que dans la moelle épinière et tout au long de la for-
mation réticulée (Habib, 1993). n est intéressant de 
noter que nous n'avons pas encore affiné suffisam-
ment nos connaissances des fonctions des tubercules 
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quadrijumeaux pour y distinguer les circuits spécifi-
quement associés à l'une ou l'autre des questions, 
c'est-à-dire, celle du «où » versus celle du «quoi ». 
La question du " quand" 
Le cervelet, une autre structure sous-corticale, peut 
orienter l'organisme dans le temps et répondre à la 
question du «quand?» (Jueptner, Rijntjes, Wei lier et 
Faiss, 1995). On est allé jusqu'à dénommer le cerve-
let « horloge neuronale» (Rosenbaum, 1983). L'orien-
tation dans le temps est une activité mentale qui est 
particulièrement liée à l 'action motrice de l' orga-
nisme. Ce lien est valable aussi bien pour les formes 
primitives (contribution cérébelleuse) que pour les 
formes évoluées (contribution corticale frontale). Voir 
Akshoomoff et Courchesne, 1994. 
La question du "pourquoi" 
Même les poissons primitifs, entièrement dépour-
vus de cortex, sont capables de se diriger vers des 
objets convoités et de fuir des objets dangereux. Ils ne 
se posent pas explicitement la question du « pourquoi 
ils se comportent ainsi », mais la sélectivité de leurs 
comportements d'approche et de fuite nous oblige à 
concevoir, et admettre que ces animaux ont des pul-
sions, qui se transforment vaguement en sortes 
d'intentions. Ils sont motivés, sélectivement, selon 
l'accumulation du besoin, à approcher ou fuir les 
objets (sexualité, alimentation, territoire, élimina-
tion, etc.). Ces comportements trouvent leur média-
tion cérébrale dans des circuits limbiques primitifs : 
rudiments d 'amygdale, d'hippocampe, de corps 
mamillaire, de se;ptum, etc. (Maclean, 1993). 
La question du "comment" 
De nombreuses structures sous-corticales jouent des 
rôles particulièrement importants dans la gestion 
inconsciente des actes moteurs : la moelle épinière, 
divers noyaux et réseaux du tronc cérébral, les noyaux 
gris de la base, et le cervelet. La moelle épinière est le 
site d'intégration d ' un certain nombre de réflexes pri-
mitifs observés chez l'animal comme chez le nourris-
son (réflexes nociceptifs, réflexe de la marche, etc.). 
Le système vestibulaire, dont le circuit est situé prin-
cipalement au niveau métencéphalique, est un système 
sensoriel dont la principale fonction est de servir 
directement la motricité de l'équi libre. Les noyaux 
gris, des structures phylogénétiquement primitives, 
gèrent 1' initiation et l'interruption des actes moteurs 
globaux et commandent les mouvements grossiers des 
gros groupes musculaires axiaux (Kornhuber, 1974). 
Le cervelet est une structure histologiquement plus 
complexe que les noyaux gris de la base, qui com-
prend des composantes phylogénétiquement primi-
tives (lobe flocculonodulaire), intermédiaires (vermis) 
et phylogénétiquement récentes (hémisphères). Plus la 
contribution provenant du cervelet émane d' une com-
posante primitive, plus cette contribution est implicite, 
inconsciente, involontaire. Le lobe flocculonodulaire 
joue un rôle principalement dans l'équilibre, le vermis 
dans la distribution du tonus musculosquelettique et 
dans la posture, et les hémisphères dans la coordina-
tion motrice de mouvements complexes. L'action, 
même des animaux primitifs et des nouveau-nés 
humains, ne peut être réduite à de simples contractions 
musculaires. La motricité est, au départ organisée en 
schèmes ayant une certaine plasticité. On y distingue 
des formes rudimentaires d'organisation. Bachevalier 
( 1990) souligne, par exemple, la précocité de 1' ap-
prentissage des habitudes, chez le singe, gérée par les 
noyaux gris de la base, par rapport aux formes plus 
explicites d 'apprentissage requérant la participation du 
cortex. Nelson ( 1995) insiste sur la précocité de deux 
sortes de mémoire implicite chez le nouveau-né, la 
susceptibilité au conditionnement qui selon lui dépen-
drait de circuits cérébelleux, et la mémoire procédu-
rale qui dépendrait principalement des noyaux gris de 
la base (figure 3-7). 
Contribution des divers circuits corticaux 
chez l'animal évolué adulte 
Les mammifères supérièurs adultes, les singes en 
particulier, ne se contentent pas d'utiliser les circuits 
sous-corticaux ci-dessus mentionnés pour traiter des 
questions du «OÙ, quand, quoi, pourquoi et comment». 
La question du ,, où" 
Ils sont capables de niveaux d'adaptation qualitati-
vement supérieurs à ceux observés chez les espèces 
plus primitives. Ils utilisent leur cortex pariétal pour 
localiser rapidement, finement, et volontairement des 
objets qu' ils recherchent, dont ils ont une représenta-
tion mnésique re lativement claire (Mishkin et 
Appenzeller, 1987). On pourrait dire qu ' il s'agit ici 
non plus seulement d'attention orientée, mais d'at-
tention pré-orientée, ou d' un état d'orientation active. 
La question du " quoi" 
De même, les singes utilisent leur cortex inféro-
temporal pour identifier et discriminer ces mêmes 
objets complexes (Mishkin etAppenzeller, 1987), par-
ticulièrement lorsqu ' ils ont été saisis d'une tâche (d'un 
jeu) dont ils ont compris les paramètres, et la finalité. 
La question du " quand,, 
Il est connu et reconnu que le cortex frontal contri-
bue particulièrement à orienter l'organisme dans le 
temps (Fuster, 1984; Lewis, 1989). Cette orientation 
est plus riche que le simple conditionnement ou que 
la simple réaction d'approche ou d 'évitement. Elle est 
imprégnée d 'effort mental et opère sur des représen-
tations mentales. On dénomme d'ailleurs cette contri-
bution frontale « mémoire représentationnelle » 
(Goldman-Rakic, 1987) ou « mémoire de travail» 
(Baddeley, 1993). On sait que les patients ayant une 
maladie de Korsakov, dans laquelle l'atteinte céré-
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Implicite 
Animal 1 Nouveau-né 
Traitement 
0 '? u. 
Quoi? 
Explicite 
Humain 1 Adulte 
inférotemporal 
Quand? 
Pourquoi? 
Comment? 
f iGURE 3-7.- NEUROPSYCHOLOGIE DES PROCESSUS MENTAUX IMPLICITES ET EXPLICITES. L'idée de base de ce schéma provient de 
Jacques Paillard. Il montre qu'il existe deux systèmes cérébraux de traitement de l'information: le premier est primitif, implicite, 
non déclaratif, inconscient et involontaire et est propre aux animaux et nourrissons humains; le second est évolué, explicite, décla-
ratif, conscient, délibéré et est propre à l'ani mal évolué et adulte (primates). 
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braie touche les lobes frontaux, sont particulièrement 
désorientés dans le temps, ce qui donne lieu à un 
repêchage mnésique parfois spectaculairement confa-
bulatoire (Kopelman, 1987). 
La question du <<pourquoi" 
Le singe adulte a un répertoire affectif impression-
nant (Premack et Premack, 1995). Il est capable de 
centaines de formes de signalisation sociale. Son 
affectivité s'exprime en rapport avec toutes les 
nuances des objets qui se présentent à lui, et aussi des 
objets qu'il se représente mentalement. Une guenon 
sauvage (chimpanzé) qui perd son bébé à cause d'une 
maladie part s' isoler à l'écart de sa bande pendant une 
semaine, se berce, ne mange pas, gémit un peu, et 
manifeste un ralentissement généralisé du comporte-
ment. Elle est triste et s'ennuie de son petit. Ce type 
de modulation affective ne peut provenir seulement 
des circuits limbiques sous-corticaux. Les compo-
santes corticales du système limbique (gyrus para-
hippocampique, gyrus cingulaire, cortex fronto-
orbitomédian, aire corticale septale) doivent ici être 
prise en compte. De nombreuses expérimentations sur 
le singe ont montré que des lésions ou stimulations 
électriques des aires limbiques corticales altèrent les 
aspects plus fins de l'organisation sociale (Aitken, 
1981; Franzen et Myers, 1973). 
La question du <<comment" 
L'action planifiée, réfléchie, délibérée, n'appartient 
pas au répertoire du nouveau-né, ni de l'animal primi-
tif. Elle engage la contribution du cortex préfrontal : 
c'est là où sont élaborés les intentions, les séquences 
d'actes, les buts, et où le champ attentionne! est suffi-
samment large et intense pour amener l'organisme jus-
qu'à la vérification de l'efficacité de ses actions, non 
seulement chez l' humain, mais aussi chez le singe 
(Goldberg et Segraves, 1987; Petrides, 1985). Les neu-
rones frontaux, plus que ceux de toute autre aire corti-
cale, fonctionnent rétrospectivement, après l'exécution 
d'un acte- c'est-à-dire qu'ils présentent des trains de 
dépolarisation qui confirment leur rôle dans l'évalua-
tion attentionnelle rétrospective (Fuster, 1980). 
Contribution des divers circuits sous-corti-
caux chez l'adulte humain 
Les trois modalités sensorielles épicritiques 
(vision, somesthésie et audition) sont composées, 
chez l'adulte humain, de deux systèmes : l'un corti-
cal, explicite, volontaire et cognitif, l'autre sous-cor-
tical, involontaire, implicite et non cognitif. 
Les questions du <<où" et du <<quoi,, 
Marshall et Halligan (1988) ont démontré qu'un 
patient adulte ayant perdu son cortex visuel primaire 
suite à un accident cérébrovasculaire, était capable de 
discriminer (du moins mieux qu'au hasard) des situa-
tions neutres (images de maisons ordinaires) et créa-
triees d'émotions (images de maisons en flammes) 
présentées visuellement. Le patient niait avoir vu quoi 
que ce soit, et était effectivement fonctionnellement 
aveugle, mais faisait les bons choix forcés. Les Anglo-
Saxons dénomment ce phénomène le « blindsight ». 
Bien entendu, on suppose que c'est par la voie 
rétinotectale que de tels patients arrivent à réaliser 
ces performances. Rossetti, Rode et Boisson (1995) 
décrivent un patient adulte avec lésion thalamique 
(désafférentation corticale) ayant une anesthésie de 
la main droite, mais qui, en choix forcé arrivait à 
pointer correctement la partie de la main qui avait été 
touchée par l'expérimentateur. Ce faisant, le patient 
protestait parce qu'il n'avait rien ressenti du tout. Les 
auteurs ont déduit de cet exemple qu'il existe, chez 
l'humain un système somesthésique de la« localisa-
tion» qui est implicite (hors de la conscience et de la 
volonté) et qui est très distinct des mécanismes 
somesthésiques de la discrimination tactile (explicite 
et déclarative) des formes. Une sorte de dichotomie 
neuropsychologique entre traitements implicites et 
explicites existe certainement aussi dans la modalité 
auditive chez l'adulte humain, mais la neurophysio-
logie de ces traitements reste obscure à ce jour. On 
sait par exemple que les grands amnésiques, tout en 
étant incapables du moindre rappel auditif-verbal 
déclaratif, sont capables, lorsqu'on leur impose des 
choix forcés, d'associer les mots préalablement 
entendus par des liens sémantiques implicites. Ce 
type de traitement a été appelé «pré-sémantique» 
(Schacter et Graf, 1989). Il serait toutefois hasardeux 
de croire dans ces cas à une contribution particulière 
des composantes sous-corticales du système auditif. 
Par contre, on sait qu'en l'absence du cortex auditif, 
les circuits sous-corticaux de l'audition sont certaine-
ment capables de produire la réponse d'orientation, et 
même l'habituation de cette réponse (Habib, 1993). 
La question du <<quand" 
Le cervelet semble jouer un rôle, chez l'humain, 
dans la gestion de la maîtrise implicite des rapports 
temporels (Lundy-Ekman, Ivry, Keele, Woollacott, 
1991 ). On peut déduire la contribution cérébelleuse à 
la représentation implicite du temps par l'effet des 
lésions cérébelleuses chez l'humain sur la capacité à 
estimer les durées. Le déficit est important (Keele et 
Ivry, 1990). 
La question du <<pourquoi" 
Le rire humain peut provenir directement de struc-
tures limbiques sous-corticales. La crise gélastique 
est un des symptômes classiques de l'hamartome 
hypothalamique chez l'humain (Daigneault et Braun, 
1998). 
La question du <<comment" 
La contribution des circuits sous-corticaux à la 
motricité humaine adulte sont connus surtout par 
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l 'entremise de la pathologie. L'adynaqlie des 
patients ayant une atteinte cérébelleuse et parkinso-
nienne est bien connue. Cet affaiblissement du 
contrôle implicite de l'action touche aussi la pensée 
(bradyphrénie) (Dobbs, Bowes, Henley et Charlett, 
1993). Le cervelet et les noyaux gris de la base 
jouent des rôles dans l 'acquisition implicite des 
habitudes et dans l'apprentissage implicite des pro-
cédures. Ces genres de protoreprésentations sont 
observées, intactes, chez des patients, tel le célèbre 
cas HM, ayant perdu toute possibilité d'apprentis-
sage déclaratif (amnésie antérograde dense) . Les 
patients ayant une maladie de Huntington, dont le 
noyau caudé est la structure principalement atteinte, 
ont des troubles particulièrement graves de 1 'ap-
prentissage des procédures (Butters, 1985). Les 
patients ayant une maladie de Parkinson, dont l 'at-
teinte touche principalement la projection nigros-
triatale, sont eux aussi déficients en matière de 
mémoire des procédures (Jackson, Jackson, Harrison 
et Henderson, 1995). Les patients avec lésion céré-
belleuse ont aussi de graves problèmes d'apprentis-
sage dans ce registre (Pascual-Leone, Grafman, 
Clark et Stewart, 1993) ou dans celui des habitudes 
(Jenkins, Brooks, Nixon et Frackowiak, 1994), tout 
en restant relativement intacts en ce qui concerne 
l'apprentissage déclaratif. Il n'est pas difficile de 
comprendre intuitivement, par l'expérience vécue, 
ces dissociations : on apprend dans un premier 
temps, assez facilement, à faire des choses ; ce n'est 
que plus laborieusement et avec plus d'effort qu 'on 
apprend ensuite à se représenter ce que l'on sait déja 
faire (implicitement) de façon explicite, formelle. 
Bref, chez l'adulte humain il existe, pour chacun 
des types de traitements que nous avons décrits (en 
réponse aux questions du «où, du quoi, du quand, du 
pourquoi et du comment»), des circuits primitifs, 
dont le gros du travail d'élaboration mentale se fait au 
niveau sous-cortical, mais qui ont aussi des ramifica-
tions jusque dans le cortex, et qui traitent donc de ces 
questions de façon primitive, hors de notre cons-
cience, pour les amener jusqu'à notre conscience 
seulement dans des circonstances spéciales et encore, 
par bribes. 
Le nouveau-né humain : cortical ou acortical ? 
Nous présumons que l ' humain arrive au monde 
sans aucune représentation explicite. Tout au plus 
pourrait-il être génétiquement programmé.pour trai-
ter les informations dans un certain cadre, une cer-
taine structure espace-temps par exemple (voir le 
philosophe Kant et le Linguiste Fodor ( 1986) pour de 
tels points de vue innéistes). Piaget (1952, 1969) a 
désigné le nouveau-né par le nom de machine «sen-
sorimotrice». Il croyait qu'avant l'âge de un mois, 
celui-ci pouvait manifester un très grand raffinement 
de schèmes réflexes innés, explicable par un simple 
effet de pratique : le bébé suce un petit peu mieux au 
2e mois qu'à la naissance, en gaspillant moins d'éner-
gie. À l'instar de Wallon (1934, 1982), et sans vouloir 
nous opposer pour autant à Piaget, nous préférons 
dénommer le nouveau-né «organisme protopathi-
que»: le nouveau-né est principalement une machine 
affective. 
En quelques minutes, il recherchera activement le 
sein et têtera. Dès la première journée, il aura com-
mencé à anticiper son boire et à s'agiter à son 
approche. Il apprendra «où» le sein est situé ( olfacti-
vement, auditi vement, et tactilement), «quand» il 
arrive (quand il a faim, quand maman est proche, 
quand cela sent le lait, quand il est pris d'une certaine 
façon, etc.). Il apprendra «ce qu'est» le sein, car il 
montrera que d'autres objets ne l'intéressent pas 
autant, surtout lorsqu' il a faim. Il saura «pourquoi» 
le sein l'intéresse, car c'est sa «carte guichet» ali-
mentaire. Le nourrisson n'a pas besoin d' un argument 
philosophique pour boire. Il boit parce qu'il a faim. Il 
a faim parce que son hypothalamus (une structure 
sous-corticale) détermine que le corps a besoin d'être 
rassasié. Finalement, il saura «comment» négocier 
cet objet là : il illustrera «avec éloquence» qu'il sait 
négocier la topographie de cet objet là en trouvant 
rapidement le mamelon, et en améliorant l'efficacité 
de sa succion. 
La vie du nouveau-né ne se limite pas, bien 
entendu à sa relation au sein. Il s'agrippe d'emblée à 
sa mère, et aussi à d'autres objets, par un réflexe pré-
hensile, mais on comprend bien que c'est la mère qui 
est visée par le schème. Le bébé est pourtant tout de 
suite, dès le moment même de sa naissance, orienté 
de façon rudimentaire dans le temps, l'espace et 
quant aux personnes, et il s'adapte avant même d'être 
complètement sorti du sein maternel. Il crie. Ne 
serait-ce pour protester contre l'inconfort de sa nais-
sance et pour réclamer une solution à son problème 
tout en suppliant sa mère de ne pas trop s'éloigner? 
Dès les premiers jours, le nouveau-né va se mettre à 
sourire, et ille fera davantage en présence de sa mère. 
Il gigote, vocalise, élimine, réclame d'être pris, se 
plaint, etc. Les actions du nouveau-né humain, pen-
dant le premier mois, sont des stéréotypes. L'origine 
sous-corticale de ces actes peut être déduite de la 
morphologie de ces gestes. Les gigotements sont 
axiaux, les mouvements corporels se manifestant aux 
articulations de l'épaule et de la hanche, et non du 
coude, poignet, phalanges. Les mouvements sont glo-
baux, rotatoires, non dirigés, non individualisés. Ils 
sont indissociables de l'état affectif du nouveau-né, 
augmentant en fonction de la stimulation (qu'elle soit 
appétitive ou aversive), en une boucle ouverte «ca-
thartique ». En effet, Wallon (1982) remarquait que 
lorsqu'on chatouille le bébé, il rit d'abord, et si on 
insiste, il pleure jusqu'à épuisement. De même, 
lorsque le sein est présenté, le nouveau-né recourt au 
stéréotype de succion jusqu'à l'épuisement. En fait, 
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tous les comportements du nouveau-né s' inscrivent 
dans cette logique du stéréotype qui n'arrive à terme 
qu 'avec un changement global de l' état de vigilance 
(épuisement, sommeil). 
On sait que ces comportements ne requièrent pas la 
contribution corticale, car ils sont (gigotements, 
pleurs, cris, succion, recherche du sein, sourire endo-
gène, agrippement, et même le rire) observés chez les 
bébés anencéphales (Ashwal, Peabody, Schneider, 
Tomasi, Emery et Peckham, 1990 ; Graham, Leavitt, 
Strock et Brown, 1978; Luyendijk et Treffers, 1992). 
«Table rase» versus représentation mentale 
Admettant que le cortex ne contribue pas aux pre-
mières semaines de la vie psychique et du com-
portement, sommes-nous contraints de conclure que 
pendant cette première période de la vie le nouveau-né 
est entièrement dépourvu de représentations men-
tales? On comprend aisément à quel point il est tech-
niquement difficile de démontrer l'existence d' une 
« représentation mentale » chez un nouveau-né. Ce 
dernier est trop démuni pour se plier aux contin-
gences habituelles d'une expérimentation. Une pre-
mière technique consiste à essayer d 'estimer ses 
réactions aux stimuli (fixation visuelle, vigueur de la 
succion, rythme cardiaque, etc.) et d ' en déduire une 
représentation mentale. Ce type d ' inférence est très 
hasardeux. Une deuxième technique consiste à esti-
mer la déshabituation par une variation d'un stimulus 
auquel le nouveau-né s'était préalablement habitué. 
Cette technique est supérieure à la précédente, mais 
pose toujours certains problèmes. Une troisième tech-
nique, la plus fiable (mais aussi la plus difficile à 
implanter) consiste en une forme de conditionnement 
opérant. Avec des renforcements appétitifs appropriés, 
on conditionne une réponse à un premier stimulus et 
une réponse différente à un deuxième stimulus distinct 
du premier (Small, 1990). Cette technique a malheu-
reusement rarement été utilisée en néonatalogie. 
Nous ne sommes pas en mesure de formuler de 
façon très claire ce que nous pourrions entendre par 
représentation mentale de l'humain naissant. Le rap-
port du nouveau-né avec le monde extérieur, pensons-
nous, s'apparente davantage à 1' instinct qu'à la 
cognition, pendant le premier mois. Ceci n'exclut pas 
la souplesse. L'instinct est conditionnable. L' apprentis-
sage d'habitudes et de procédures est certainement 
manifeste, même pendant le premier mois de la vie. 
Nous nous limitons à postuler que l'organisme nais-
sant a des représentations implicites, involontaires, et 
inconscientes. Le nouveau-né, pendant le premier 
mois, est un animal procédural-associatif. 
Fondements éthologiques des concepts de 
table rase et d'acorticalité primordiales 
Nous proposons, à l'instar de Bronson (1974), 
Atkinson (1984) et Johnson (1990) que le nourrisson 
humain agit principalement, sinon exclusivement avec 
les circuits primitifs que nous avons décrits plus haut, 
circuits suffisants pour soutenir le comportement 
adapté chez les espèces plus primitives- dès la nais-
sance, d'ailleurs. Ces circuits sont sous-corticaux. Le 
cortex ne sera activement mobilisé dans le comporte-
ment que plus tard. Au début, le cortex du nouveau-né 
est dormant, hypométabolique, son intervention ne 
ferait que nuire aux adaptations précoces requises 
(fixation du lien affectif avec la mère par le truchement 
des vocalisations, des boires, des réponses d'apaise-
ment aux soins reçus, de l'agrippement, etc.). Nous 
supposons également aussi que la fonction des circuits 
sous-corticaux n'est pas la même pendant les pre-
mières semaines de la vie qu' à l'âge adulte. Nous pen-
sons que pendant les premières semaines, ces circuits 
sous-corticaux opèrent davantage à la manière de ces 
mêmes circuits chez les espèces primitives. Us expri-
ment alors leur plein potentiel (dans les mécanismes 
fonctionnels primaires) quitte à se faire attribuer de 
nouvelles fonctions de service (au cortex) plus tard 
dans le développement (Schneider, Levine, Hull et 
Buchwald, 1985). Us ont, pendant une brève période 
de quelques semaines, un rôle critique à jouer dans la 
niche écologique humaine: ils assurent l'établissement 
rapide du lien mère-enfant. La mère au Néanderthale, 
dépourvue de scrupules sur l'infanticide, aurait pu, 
pensons-nous, délaisser son bébé ne répondant pas à 
ses attentions, ne souriant pas, ne la fixant pas, ne se 
consolant pas, ne la réclamant pas, etc. Contrairement 
aux nouveau-nés herbivores, qui naissent debout et 
marchent aussitôt en suivant leur mère, l'humain naît 
dans une niche impérativement sociale. Sa capacité de 
survie est liée on ne peut plus fortement à sa mère. II 
est assujetti à une pression intensive pour la séduire. 
La nature ne pouvait, dans l'écologie Néander-
thalienne, attendre que le nouveau-né apprenne à 
reconnaître les préférences intellectuelles de sa mère 
pour la séduire et assurer sa fidélité. C'est pourquoi les 
circuits sous-corticaux ont été recanalisés (phylogéné-
tiquement) dans leur fonction, pour servir la cause des 
paramètres précoces nécessaires pour l'établissement 
de ce lien fil ial. Ce n'est alors que par la suite, quel-
ques semaines plus tard, graduellement, que ces cir-
cuits sous-corticaux perdront leur potentiel de 
contrôler le comportement et seront devenus, essen-
tiellement, de simples vestiges- plus d'ailleurs que ce 
n'est le cas pour toute autre espèce. À l'appui de ce 
dernier point, on sait qu'un singe auquel on a retiré le 
cortex visuel primaire, reste capable de discriminer 
certaines formes par la voie rétinotectale, ce qui n'est 
pas du tout le cas de l'humain qui, lui, devient alors 
fonctionnellement aveugle (Habib, 1993). La thèse de 
l 'acorticalité fonctionnelle du nouveau-né humain a 
été contestée (Slater, Morison et Somers, 1988; 
Bushnell, Sai et Mullin, 1989). C'est pourquoi il im-
porte de jauger les arguments de ces prises de position. 
Il semble que la position actuellement dominante est 
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que l'acorticalité du nouveau-né humain ne soit pas 
absolue (Johnson, 1995). 
Indications empiriques de contributions 
fonctionnelles sous-corticales au 
-comportement du nouveau-né 
Il importe d'abord de rendre parfaitement clair que 
nous ne postulons pas que l'humain naît sans cortex. 
Nous ne concevons son acorticalité que comme étant 
fonctionnelle. Que savons-nous du développement 
précoce de l'anatomie et de la physiologie cérébrale 
en rapport avec le cortex versus les aires sous-corti-
cales? L'embryologie nous apprend assez clairement 
que l'ontogenèse cérébrale récapitule la phylogenèse: 
pendant le développement prénatal les structures pri-
mitives se développent d'abord, et le cortex plus tard. 
On ne doute donc pas qu'après la naissance, le cortex, 
et en particulier le néocortex (celui possèdant six 
couches), arrive à maturité anatomophysiologique 
plus tard qu'un grand nombre de structures sous-cor-
ticales. Ceci a été nettement documenté pour le pro-
cessus de myélinisation (Yakovlev et Lecours, 1967). 
Toutefois, il manque encore beaucoup d'informations 
en ce qui a trait aux autres aspects de la maturation 
différentielle de ces systèmes cérébraux. Par exemple, 
nous ne savons pratiquement rien sur la maturation de 
1' activité synaptique (neurotransmetteurs, seconds 
messagers, portillons ioniques, etc.), qui pourtant est 
sans doute plus proche de la fonction mentale et du 
comportement. 
Orientation oculaire 
Le nouveau-né humain oriente son regard vers les 
objets : toutefois, pendant le premier mois, quatre 
caractéristiques font croire que c'est exclusivement 
par un mécanisme rétinotectal qu'il réalise cet acte: 
1) les mouvements oculaires sont lents; 2) les stimuli 
aptes à produire l'orientation oculaire sont simples; 
3) le chmv.p visuel temporal soutient mieux ces mou-
vements d'orientation que le champ nasal; 4) seuls 
des objets en mouvement provoquent le mouvement 
oculaire (Johnson, 1995). 
Électrophysiologie des stimuli en mouvements 
orientés 
Wattam-Bell (1991) a montré, avec la technique 
des potentiels évoqués, que certaines modulations 
corticales liées à la discrimination visuelle de mou-
vements orientés n'apparaissaient chez le nourrisson 
qu'à 74 jours. 
Électrophysiologie de la discrimination 
chromatique 
Morrone et al (1993) n'ont observé aucune modu-
lation chromatique équilumineuse dans les potentiels 
évoqués chez le nouveau-né avant l'âge de 7 
semaines, alors qu'ils ont observé de substantielles 
modulations en fonction de contrastes lumineux. 
Résolution temporelle en potentiels évoqués visuels 
Apkarian (1993) a montré que la modulation des 
potentiels évoqués visuels par la fréquence temporelle 
de stimuli oscillatoires ne manifestait aucune évolu-
tion pendant le premier mois, mais évoluait très rapi-
dement par la suite. 
Durée de la fixation et modulation des potentiels 
évoqués en fonction de 1' angle de stimulation visuelle 
Harter et al (1977) ont trouvé que la modulation de 
la durée de fixation et celle de certaines composantes 
assez tardives des potentiels évoqués (PE) visuels 
étaient très corrélés, et n'évoluaient qu'à partir du 
deuxième mois de la vie. Ils ont explicitement conclu 
que les formes précoces (avant 1 mois) du traitement 
de ces stimuli étaient gérées sous-corticalement, tan-
dis que les formes décrites plus haut étaient gérées 
corticalement. 
Discrimination des contours 
Hoffman (1978) a trouvé que la discrimination des 
contours, telle que mise en évidence par la topogra-
phie et la modulation des PE visuels, n'apparaissait 
qu'après le premier mois. Il a conclu que le traitement 
de ces stimuli était sous-cortical pendant le premier 
mois, et que les modulations mentionnées plus haut 
étaient d'origine corticale. 
Vision binoculaire 
Braddick (1980) a observé que les PE visuels des 
nouveau-nés ne reflétaient l'effet de binocularité «cor-
ticale» qu'après le premier mois de vie. Pour tester cet 
effet, les auteurs ont présenté des assemblages dyna-
miques de points au hasard, ou ont introduit dans la 
matrice de points un facteur de corrélation binoculaire. 
Plusieurs investigations ont été réalisées sur les asy-
métries des mouvements du fœtus ou du nouveau-né. 
On ne peut pas supposer que ces mouvements sont 
gérés corticalement. Toutefois, il est coutumier de la 
part des chercheurs de croire que des asymétries cor-
porelles précoces sont des indicateurs de l' asymétrie 
et de la spécialisation hémisphérique corticale. Cette 
dernière idée pourrait être contestable. Braun et 
Crépeau (1997) présentent, par exemple, dans le cha-
pitre de leur livre sur l'affectivité, une recension des 
indications d'asymétries des contributions sous-corti-
cales à l'humeur. Ce n'est que très indirectement donc, 
que la démonstration d'asymétries des mouvements 
avant l'âge de un mois pourrait servir d'argument 
contre la thèse de I'acorticalité du nouveau-né. On sait 
maintenant que les asymétries des manipulations post-
natales affectent ces comportements, et que ce facteur 
contaminant ne fut que rarement tenu en ligne de 
compte, de telle sorte que ces recherches ne représen-
tent que des indicateurs très limités. 
Asymétrie du réflexe préhensile 
Thompson et Smart (1993) n'ont trouvé aucune 
asymétrie du réflexe préhensile chez le nouveau-né. 
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Asymétries des rotations de la tête 
Liederman (1987) n'a trouvé aucune asymétrie des 
rotations de la tête des nourrissons. 
Indications d'un engagement cortical 
pendant le premier mois de vie chez le 
nouveau-né humain 
Électrophysiologie du traitement de stimuli verbaux 
Molfese et al (1979, 1988, 1991) ont montré que la 
modulation des potentiels évoqués par la place d'arti-
culation ou par la hauteur du voisement (partie de la 
vocalisation comportant un battement des cordes 
vocales) de paires consonnes-voyelles est asymétrique 
et s'oppose en fonction du type de stimulus, de la 
même façon que chez l'adulte, et ceci dès la naissance. 
Il est pertinent de noter toutefois que Molfese et ses 
collaborateurs utilisent des statistiques multidimen-
sionnelles pour maximiser leurs chances d'obtenir de 
tels effets, dont la signification est alors forcément 
assez obscure. Duclaux et al ( 1991) ont trouvé que les 
modulations observées sur le scalp des nouveau-nés en 
fonction des types de variations des consonnes-voyelles 
sont observées autant pendant le sommeil que pendant 
l'éveil. Kurzburg et al (1984) n'ont pu trouver aucune 
modulation statistiquement significative des PE audi-
tifs à des consonnes-voyelles avant l'âge de un mois. 
Préférence pour la voix maternelle 
Il a été observé à maintes reprises que le nouveau-
né semble préférer la voix de sa mère dès les premiers 
jours de la vie (Mehler et Christophe, 1995). Nous 
ajoutons deux précautions : d'abord, contrairement 
aux stimuli visuels, la voix maternelle a été entendue 
par le fœtus longuement et très souvent avant la nais-
sance (De Casper et Spence, 1986, pour une élégante 
démonstration de l'importance très significative de ce 
facteur). Ensuite, faut-il rappeler que la discrimina-
tion des voix ne requiert pas la participation corticale, 
même chez l'adulte ? (Habib, 1993). 
Électrophysiologie des réactions gustatives 
affectives 
Fox et Davidson (1986) ont trouvé que les spectres 
électroencéphalographiques étaient significativement 
asymétriques lorsque le stimulus était aversif (acide 
ciuique) et appétitif (soluté sucré) et que ces asymétries 
étaient opposées en fonction de la valence affective. 
Liederman et Kinsboume (1980) ont contribué à com-
plèter cette découverte en montrant que le mouvement 
de la tête des nouveau-nés est asymétrique lorsqu'une 
forte charge affective est contenue dans le stimulus. 
Asymétries des pas à la marche 
On sait qu'il est possible de faire marcher un nou-
veau-né en le suspendant par les bras. Ce comporte-
ment est dénommé, par les Angle-Saxons «réflexe 
de la marche ». Peters et Petrie (1979) et Melekian 
(1981) ont trouvé que le premier pas était plus sou-
vent exécuté par la jambe droite avant l'âge d'un 
mois. Kamptner et al (1985) ont trouvé toutefoi s que 
la première jambe à faire un pas n'était pas significa-
tivement asymétrique avant l'âge de un mois. 
Asymétrie du suçage du pouce chez le fœtus 
Hepper et al (1991) ont observé, par échographie, 
une forte prépondérance de dextralité du suçage du 
pouce chez le fœtus. Ils ont aussi trouvé que cette dis-
position n'était pas liée à la position intra-utérine, 
mais qu'elle était liée à 1 'asymétrie postnatale de la 
position de la tête. 
Passage de la fonction sous-corticale à la 
fonction corticale chez le nourrisson humain 
Bien entendu, l ' humain a ceci de particulier qu' il 
se mettra très tôt à exploiter son cortex, et à l'exploi-
ter de façon plus intensive que les autres espèces, 
pour continuer à poser les questions fondamentales, 
et donc à agir, de façon de plus en plus adaptée. 
Il reste beaucoup à faire pour améliorer Je cadre 
que nous venons d'élaborer au niveau scientifique. 
Certaines des questions de recherche en neuropsycho-
logie que ce modèle introduit sont les suivantes: 1) à 
quel degré l'humain naissant est-il fonctionnellement 
acortical et quelle est la durée de ce phénomène?; 
2) quelles seraient les façons pertinentes de définir les 
paramètres objectifs concrets (ex: physiologiques) de 
cet engagement cortical éventuel?; 3) comment Je 
cortex commence-t-il à apporter une contribution 
fonctionnellement significative?; 4) quels sont les tis-
sus corticaux à contribuer significativement les pre-
miers aux fonctions cognitives et affectives?; 5) quel 
est le rapport entre les engagements progressifs de 
1' influence corticale et les désengagements progressifs 
des circuits sous-corticaux (ex: peut-on aller jusqu'à 
postuler que l'un résulte directement et exclusivement 
de l'autre, ou à l'opposé, que les deux systèmes évo-
luent complètement indépendamment ?). Nous ne dis-
posons que de données disparates pour commencer à 
répondre à ces cinq questions. 
À quel degré le nàuveau-né est-il fonctionnellement 
acortical et quelle est la durée de ce phénomène ? 
Il semble que l'on ne puisse évoquer « l'acorticalité 
fonctionnelle» du nouveau-né humain que pendant 
une très brève période, d'environ un mois. Nous avons 
fourni plus haut l'explication théorique de cet inter-
valle : le nouveau-né a besoin d'une très brève période 
pendant laquelle exécuter, automatiquement, à profu-
sion, instantanément, et sans discrimination, les com-
portements requis pour séduire et fidéliser sa mère. 
Les données empiriques recensées plus haut montrent 
aussi que le répertoire fonctionnel du nourrisson prend 
une allure «corticale » à partir du premier mois de la 
vie. Certains systèmes fonctionnels semblent mani-
fester une précocité particulière. Les réactions émo-
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tionnelles, la dominance manuelle, et le traitement 
auditif des stimuli langagiers pourraient représenter 
trois domaines fonctionnels relativement « cortico-
dépendants » dès la naissance, - contrairement à la 
vision. Or ce sont justement ces systèmes qui, chez 
l'humain adulte, sont les plus fortement latéralisés 
dans les hémisphères du cerveau. Est-ce une coïnci-
dence? Ou le cortex laisse-t-il entrevoir l'état des prin-
cipaux modules à venir? Le cerveau néonatal au repos 
a été étudié en imagerie métabolique (Chugani, 1993). 
On a l'a même étudié en réaction à des stimuli épicri-
tiques (auditifs, somesthésiques, visuels). Par exem-
ple, une investigation réalisée auprès de nouveau-nés 
avec une méthode d'imagerie par émission de photons 
(SPECT) a obtenu des réactions à la stimulation 
somesthésique, mais aucune réaction à des stimuli 
visuels ou auditifs (Fockele, Baumann, Shih et Ryo, 
1990). Conformément à cela, Kinnalla et al ( 1996) ont 
observé que pendant le premier mois de vie, l'image-
rie cérébrale par émission de positrons (PET) ne laisse 
voir d 'activation corticale que de l'aire somesthésique. 
Aucune mention n'a été faite de quelconques asymé-
tries. Il reste tout de même à déterminer si des stimuli 
modaux engendrent chez le nouveau-né des asymé-
tries métaboliques dans les hémisphères. 
Il faut se méfier toutefois de faire une distinction 
inappropriée entre les systèmes visuel et auditif ou 
somesthésique. Les lésions bilatérales du cortex audi-
tif primaire ne rendent pas sourd en permanence, 
contrairement à ce qui se produit dans la vision 
(Habib, 1993). Par ailleurs, Lott, McPherson et Starr 
(1986) ont trouvé qu'un nouveau-né anencéphale 
avait des potentiels évoqués auditifs tronculaires nor-
maux, et manifestait même des ondes de latence 
moyenne (PO et NO). Ce même nouveau-né ne mani-
festait de PE visuels qu'à la rétine, et somesthésiques 
que jusqu'à la moelle. Francis, Self et McCaffree 
(1984) ont réalisé un examen neurodéveloppemental 
extensif sur un nouveau-né anencéphale. Ils ont 
observé que ce nouveau-né avait de nombreuses réac-
tions intactes, particulièrement au niveau «social ». 
En ce qui concerne les modalités sensorielles, ils rap-
portent que la vision était la modalité la plus atteinte, 
que l'audition leur semblait moins atteinte, et que la 
somesthésie leur semblait presque intacte. Ces don-
nées prouvent que les systèmes auditif et somesthé-
sique, chez l' humain, semblent être capables de 
soutenir un assez grand répertoire fonctionnel sans 
1 ' intervention du cortex, et donc qu'il faut être pru-
dent avant d' attribuer au cortex des aptitudes pré-
coces dans ces deux modalités. 
Quelle serait la façon pertinente de définir les 
paramètres objectifs concrets (ex: physiolo-
giques) de cet engagement cortical éventuel? 
Comme nous l'avons vu, l'approche méthodolo-
gique la plus pertinente jusqu'à maintenant a été celle 
des potentiels évoqués. Il reste beaucoup à faire pour 
ajuster les méthodologies utilisées pour les rendre 
particulièrement valides lorsqu'appliquées au nou-
veau-né. Par exemple, on s'entend à l'effet qu ' une 
onde visuelle très précoce ( < 30 ms) reflète un traite-
ment provenant directement du cortex strié chez 
l'adulte (Buchner et al , 1997). Cette onde n' a jamais 
été mentionnée ou observée dans les investigations 
faites auprès des nourrissons. 
Comment le cortex commence-t-il à apporter une 
contribution fonctionnellement significative ? 
Nous suggèrons qu ' il est nécessaire ici de ne pas 
concevoir le cortex cérébral comme un tissu homo-
gène. Il existe des réseaux neuronaux relativement 
primitifs (ex : voies magnocellulaires des systèmes 
visuel et auditif) et relativement évolués (ex : voies 
parvocellulaires des systèmes visuel et auditif). II 
existe aussi des circuits frontaux primitifs (rhinencé-
phaliques) et d'autres qui sont beaucoup plus récents 
phylogénétiquement. Nous proposons que les circuits 
corticaux plus primitifs servent de support pour la 
transition du nouveau-né, de la phase « acorticale » à 
la phase «corticale ». Ainsi la vision «corticale » 
(Johnson, 1995), et probablement aussi l'audition 
«corticale » du nourrisson seront d'abord « magno-
cellulaires »ce qui signifie aussi en quelque sorte que 
le nourrisson répondra un peu mieux à la question du 
«où » qu'à la question du «quoi » pendant cette phase 
transitoire. On pourrait s'attendre aussi à ce que la 
capacité du nourrisson à manipuler des représenta-
tions mentales tout en les encadrant dans la dimension 
temporelle se développe d'abord dans des contextes 
particulièrement facteurs d'émotion, et peut-être 
même davantage dans les modalités gustative et olfac-
tive. Selon cette logique, dans le développement, les 
stimuli auditifs devraient précéder les stimuli visuels, 
les premiers étant de ·meilleurs véhicules de la dimen-
sion affective. En tous cas, il est clair que les réseaux 
neuronaux corticaux primitifs sont plus intimement 
liés (plus directement, plus massivement) aux circuits 
sous-corticaux que ne le sont les circuits phylogénéti-
quement plus récents. Par exemple, d'après Johnson 
(1995), la partie corticale de la voie visuelle magno-
cellulaire est plus intimement liée aux colliculi que ne 
1' est la partie parvocellulaire. 
Quels sont les tissus corticaux contribuant 
significativement en premier aux fonctions 
cognitives et affectives ? 
Les neurones plus primitifs de la voie visuelle, for-
mant au niveau cortical un réseau que l'on dénomme 
« magnocellulaire », pourraient devenir fonctionnels 
plus tôt que les neurones phylogénétiquement plus 
récents, formant le système dénommé « parvocellu-
laire». Le nourrisson démontre qu'il est sensible au 
mouvement périphérique (fonction magnocellulaire) 
bien avant d'être capable de discriminer les couleurs 
(fonction parvocellulaire) (Colombo, 1995). Mais on 
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sait aussi qu'à la naissance, et pendant quelques 
semaines, le champ visuel est extrêmement restreint 
(Small, 1990), ce qui , entre autres choses, suggère 
que le bébé naissant est pendant une brève période, 
un animal acortical. C'est une opinion qui a été expli-
citement développée, récemment, par Atkinson en ce 
qui a trait à la fonction visuelle (1995). Johnson 
(1990) souligne que ce sont les couches profondes du 
cortex visuel qui forment des réseaux matures les pre-
miers (arborisation, synaptogenèse, myélinisation) 
dans le cortex visuel. Ceci introduit et précise un petit 
peu la question de savoir en quoi les réseaux corti-
caux relativement précoces peuvent-ils apporter des 
éléments fonctionnels nouveaux pendant les premiers 
jours et mois du développement postnatal. En ce qui 
concerne les voies parvocellulaire et magnocellulaire 
provenant du corps genouillé médian, et donc de la 
projection auditive, il est reconnu que c'est la voie 
parvocellulaire (corps genouillé ventral) qui ache-
mine l' information auditive jusqu'au cortex, pres-
qu' exclusivement, tandis que la voie magnocellulaire 
(corps genouillé dorsal) n'y contribue que peu, du 
moins d'après ce que l' on a pu déterminer par la tech-
nique des potentiels évoqués chez l' animal (Lippe et 
Weinberger, 1973). 
Quel est le rapport entre les engagements 
progressifs de l'influence corticale et les 
désengagements progressifs des circuits 
sous-corticaux (ex: peut-on aller jusqu'à postuler 
que l'un résulte directement et exclusivement de 
l'autre, ou à J'opposé, que les deux systèmes 
évoluent complètement indépendamment) ? 
L'axonogenèse et la synaptogenèse postnatale des 
structures supérieures (corticales) pourraient assujet-
tir les circuits sous-corticaux à une rétrogradation 
connective d ' une part (allant jusqu'à l'atrophie post-
natale ou mort cellulaire). En tous cas, ils les assujet-
tissent certainement à une inhibition physiologique 
active. À l'appui du dernier postulat, rappelons que 
certains réflexes primitifs du bébé naissant, tels le 
réflexe préhensile, palmomental, g labellaire, etc., dis-
paraissent spontanément avec le développement post-
natal (Tan, 1994), et pourront ré-émerger chez 
l'adulte ayant subi une lésion corticale massive (lshii , 
Nishihara et Imamura, 1986). Par ailleurs, Graham et 
al ( 1978) ont observé que la réponse d ' orientation 
cardiaque d' un fœtus anencéphale était particulière-
ment vive et robuste, ce qui les a menés à proposer 
que les actions des circuits sous-corticaux gérant cette 
réponse d' orientation sont activement inhibés par les 
réseaux neuronaux corticaux chez l' humain normal. 
Une des manifestations les plus saillantes de l'entrée 
en jeu du cortex dans le répertoire humain est l' inhi-
bition des réflexes primitifs du nourrisson. Il existe 
une littérature scientifique sur ce sujet, mais la phy-
siologie du phénomène reste encore obscure (Hof-
fman et Ison, 1992), situation que la neurobiologie du 
développement se doit, prioritairement, de redresser. 
La figure 3-7 illustre à gauche des exemples de sys-
tèmes cérébraux sous-corticaux engagés dans les trai-
tements implicites, inconscients et involontaires, en 
fonction des cinq questions fondamentales que doi-
vent poser les organismes vivants, et à droite des 
exemples de systèmes cérébraux corticaux engagés 
dans les traitements explicites, conscients et délibé-
rés, en fonction des cinq questions fondamentales que 
doivent se poser les organismes vivants. 
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Chapitre 4 
PATHOLOGIES DU DÉVELOPPEMENT 
DU SYSTÈME NERVEUX DU NOURRISSON 
Il est vrai que le nourrisson est essentiellement un 
« tube digestif» qui a besoin de beaucoup d'affection. 
C'est pourquoi, sur le plan clinique, on s' intéressera 
principalement à son alimentation. En ce qui con-
cerne ses besoins affectifs, il est assez difficile d'en 
étudier les effets avant 1 'âge préscolaire, car le réper-
toire de manifestations affectives ne laisse pas entre-
voir facil ement une sévère atteinte de cette fonction. 
Ainsi donc, ce chapitre présentera la neuropsycholo-
gie de la mauvaise alimentation du nourrisson, et les 
désordres cérébraux liés aux substances apportées 
dans le lait maternel. Nous présenterons les désordres 
de la fonction affective dans un autre chapitre, dédié à 
l'enfant d'âge préscolaire. 
INSUFFISANCES ALIMENTAIRES 
DU NOURRISSON 
On distingue deux formes majeures de malnutrition 
infantile, le kwashiorkor et le marasme. La première 
comporte principalement un déficit protéique et la 
seconde un déficit calorique. Dans le kwashiorkor, on 
note une chevelure clairsemée, une musculature frêle 
combinée avec une accumulation de graisse abdomi-
nale, et un œdème (chevilles et poignets épais). Le 
syndrome se manifeste typiquement entre les âges de 
un à trois ans. Typiquement, le bébé est nourri au sein 
par une mère qui n'est pas trop sévèrement sous-ali-
mentée elle-même. Toutefois, le sevrage se passe mal, 
l'alimentation du bébé est alors pauvre en protéines 
et il souffre d' importantes et persistantes diarrhées 
qui aggravent son insuffisance protéique. Dans le ma-
rasme, la chevelure est normale, mais le visage paraît 
vieilli, les muscles sont atrophiés, et il n'y a aucune 
accumulation de graisse ni d'œdème. Le syndrome se 
manifeste typiquement vers l'âge de six mois. Le 
bébé est généralement nourri brièvement au sein, par 
une mère très mal alimentée. Le bébé est sevré trop 
tôt, et ensuite nourri avec une formule de succédané 
de lait au rabais, faible en calories (figure 4-1 ). 
Il est remarquable de constater que l'humain a une 
grande capacité de rattrapage en ce qui a trait aux 
effets cérébraux de la malnutrition infantile. En effet, 
bien que le QI et la malnutrition soient typiquement 
KWASHIORKOR MARASME NUTRITIONNEL FIGURE 4-1. - PHYSIONOMIES 
ASSOCIÉES AU KWASHIORKOR ET 
AU MARASME NUTRITIONNEL. Le 
kwashiorkor est une insuffi-
sance en protéines tandis que le 
marasme nutritionnel est insuf-
fisance en calories, d'après 
Vahlquist (1975). Présence 
de graisse 
Œdème 
Cheveux 
normaux 
Muscles fins 
Pas d'œdème 
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corrélés négativement, lorsque l' on contrôle les nom-
breuses variables associées à la malnutrition infantile 
· (pauvreté, ignorance, faible intelligence des parents, 
insalubrité des domiciles, etc.), ces corrélations dis-
paraissent souvent (Cravioto et Arrieta, 1983). Par 
contre, lorsque dans les premières années de la vie, la 
malnutrition est sévère au point d'être une menace 
pour la survie de l'enfant, et même lorsque l'état ali-
mentaire de l'enfant est corrigé par la suite, on 
observe des séquelles cognitives significatives qui 
semblent être permanentes, puisqu'on les observe 
encore à l'adolescence après plusieurs années d'ali-
mentation normale et saine, tant en ce qui a trait au 
marasme qu'au kwashiorkor (Spreen, Risser et 
Edgell, 1995, pour une revue), (figure 4-2). 
La pellagre consiste en une déficience en niacine. 
Les populations rurales sont des populations à risque, 
car elles se nourrissent de maïs, seigle ou millet et 
avec peu de viande. Il y a une atteinte cutanée (éry-
thème rouge vif très prurigineux, pigmentation, eczé-
ma, hyperkératose des parties découvertes) , des 
lésions muqueuses (glossite, stomatite sèche avec 
ulcérations aphtoïdes), des troubles digestifs (gastrite, 
entérocolite sanguinolente), des troubles neurolo-
giques (asthénie, céphalées, troubles sensoriels, pa-
resthésies) et psychiatriques (instabilité émotionnelle, 
syndromes dépressifs). La maladie est proche du 
kwashiorkor. 
Il vaut mieux savoir que l'apparence de la sous-ali-
mentation ne provient pas toujours de facteurs extrin-
sèques tels que décrits plus haut. Plusieurs facteurs 
endogènes peuvent produire le même effet, à tous les 
niveaux de la chaîne digestive (en allant de l'appétit, 
à la digestion au stockage, etc), et aussi par ricochet 
sur le métabolisme (catabolisme excessif) ou autre-
ment. Le rachitisme illustre bien ce propos : il existe 
une forme extrinsèque, une forme héréditaire hypo-
phosphatique (X-liée), une forme vitaminorésistante, 
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FIGURE 4-2. - MITOSE NEURONALE EN FONCTION DE DIVERS DÉFI-
CITS ALIMENTAIRES. Les pourcentages d'acide désoxyribonu-
cléique cérébral rapportés ici contre la norme donnent une 
estimation de la pauvreté du développement neuronal d'enfants 
avec déficit alimentaire (Winnick, 1970). 
une forme héréditaire hypocalcémique (autosomique 
récessive). Dans tous les cas, et pour des raisons dif-
férentes, il y a un problème de vitamine D (d'accès à 
la vitamine D par le soleil et/ou l'alimentation dans la 
forme extrinsèque, d'absorption ou de stockage dans 
les autres cas). Dans sa forme extrême, le rachitisme 
comporte des scolioses et autres déformations osseu-
ses, des néphropathies, des neuropathies, un retard de 
croissance et une insuffisance pondérale - voire un 
nanisme. Le traitement consiste à donner des doses de 
vitamine D (mégadoses dans la forme vitaminorésis-
tante). 
Finalement, il existe un syndrome dont l 'étiologie 
est, pratiquement par définition, assez floue, et que 
l'on dénomme l 'insuffisance pondérale du nourris-
son. Le terme anglo-saxon est «jailure to thrive syn-
drome». Ce syndrome peut être dû à des problèmes 
mécaniques ou psychologiques d'allaitement prove-
nant de la mère, ou d'insuffisances métaboliques dans 
le lait maternel, ou de plusieurs autres facteurs. 
Widerstrom et a l ( 1991) ont publié une séméiologie 
et une liste de facteurs de risque pour ce syndrome 
(tableau 4-1). 
TROUBLES ALIMENTAIRES DU NOURRISSON : 
MALADIE CŒLIAQUE, HYPOTROPHIE DES 
CHOANES, PICA, MÉRYCISME ET DÉSORDRE 
DU SYSTÈME NERVEUX CENTRAL 
La maladie cœliaque est caractérisée par une diar-
rhée à début brusque avec stéatorrhée, un météorisme 
énorme, un mauvais état général avec amaigrisse-
ment, anémie, hypotonie musculaire, et un retard de 
croissance avec rachitisme. L'évolution est chronique, 
avec des poussées. La guérison est possible vers l'âge 
TABLEAU 4-l. - SÉMÉIOLOGIE ET FACTEURS DE RISQUE POUR LE 
SYNDROME D'INSUFASANCE PONDÉRALE DU NOURRISSON. 
SYMPTÔMES COMPORTANT UNE MENACE À LA SURVIE 
Déshydratation, faible température corporelle, pouls ralenti, 
sucre sanguin faible, perte de poids de plus de 15 p. l 00 
depuis la naissance, convulsions, apathie. 
SYMPTÔMES SECONDAIRES DIVERS 
Cristaux d'urée (apparence de poudre de brique) sur la 
couche, selles peu fréquentes, j auni sse, col ique, 
« mâchouillage des mains», caprices autour de la tétée, 
demandes fréquentes de tétée, ne recherche qu'un seul sein . 
FACTEURS DE RISQUE MATERNELS 
Seins ou mamelons anormaux, chirurgie préalable du sein, 
mamelons endoloris, mamelons plats ou invertis, bébés 
précédents avec insuffisance pondérale, montée de lait tardive 
(> 4 jours), maladies systémiques (diabète, 
hypertension, etc.), sentiment d'un problème d'allai tement 
lors du congé de l 'hôpi tal, intervention importante du 
personnel infirmier après l 'accouchement. 
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de 7 à 8 ans, laissant un infantilisme. Elle serait due à 
une intolérance au g luten et surtout à une de ses 
constituantes, la gliadine. 
Les choanes sont une région qui, chez les mammi-
fères en particulier, permet la libre circulation de 1' air 
entre 1' arrière des fosses nasales, le pharynx et les 
voies respiratoires supérieures. Le manque de déve-
loppement de cette région à la naissance provoque 
l'asphyxie lors de la tétée. Un geste chirurgical sim-
ple permet la guérison. 
Le pica est la consommation répétitive de sub-
stances non a limentaires. Le terme dérive de la pie, 
collectionneuse notoire d'objets disparates. Les en-
fants sont attirés, et essayent de manger des cho-
ses comme les cheveux, parties de vêtements, colle, 
papier, crayons, saletés, bois, écailles de peinture, 
excréments, et autres. Tout enfant manifeste ce com-
portement à l'occasion, mais lorsqu' il est trop intense, 
ce comportement peut porter atteinte à l'intégrité cor-
porelle, et même cérébrale, de l'enfant. Les écailles de 
vieille peinture, chargées autrefois de plomb, entraî-
nent un risque de saturnisme, qui on le sait, est beau-
coup plus grave chez le jeune enfant que chez l'adulte 
- son système nerveux étant beaucoup plus sensible à 
ce genre d 'agression. Par ailleurs, l ' ingestion de sale-
tés expose l'enfant à des infections qui peuvent, dans 
les pires cas, toucher le système nerveux. Le pica est 
plus répandu dans les couches socio-économiquement 
faibles et dans certains groupes culturels, pour plu-
sieurs raisons : mauvaise surveillance, logements insa-
lubres, objets hétéroclites trop accessibles à l 'enfant, 
imprévoyance, sous-alimentation qui le pousse à tenter 
de s'alimenter lui-même, etc. (Forsyth et Benoît, 
1989). De surcroît, les enfants déficients mentaux 
(Kalfus et Burke, 1989) ou psychotiques (Shisslak, 
Swain et Crago, 1987) sont plus en danger. On s ' in-
terroge pour savoir si des insuffisances alimentaires 
spécifiques peuvent entretenir le pica tels l'insuffi-
sance en zinc ou en fer. L'anémie est un signe, les 
autres conditions étant réunies, pour le pica. L' inter-
vention, outre le traitement médical spécifique d'une 
plombémie (chélation), d ' une infection (antibiotiques) 
ou d'une carence (suppléments minéraux et vitami-
niques), consiste à instaurer un prograrnrne intensif de 
formation en soins parentaux. 
Le pica est à distinguer du mérycisme qui consiste 
en une régurgitation répétée de nourriture ingérée 
avec rumination apparaissant entre 6 et 12 mois. 
L'enfant, le plus souvent lorsqu'il est seul, mâchonne 
les aliments ramenés dans sa bouche, puis en rejette 
une partie pour n' en déglutir parfois qu' une bouchée. 
Des signes de dénutrition peuvent alors apparaître. Ce 
comportement, d'après Losson (1988), est associé à 
une carence affective en soins « maternels ». 
On ne s'étonnera pas qu'une lésion cérébrale du 
nourrisson puisse porter atteinte à la qualité de sa 
succion. Une succion faible, due à une hypotonie 
buccofaciale neurogène est une chose extrêmement 
stressante pour la mère allaitante en particulier, mais 
aussi pour toute personne qui tente d' alimenter un tel 
bébé. Par ailleurs, il est expliqué dans le chapitre por-
tant sur les troubles neurodéveloppementaux du lan-
gage comment il a été démontré que les troubles 
précoces de succion ou de déglutition prédisent de 
futures désordres dysarthriques. 
MÉDICAMENTS OBSTÉTRICAUX ET 
DÉSORDRES IATROGÈNES DU NOURRISSON 
Les obstétriciens administrent différentes sub-
stances aux femmes enceintes, à l 'accouchement, 
ou après la naissance. Les principales incluent les s ti-
mulants du muscle utérin pour accélérer l'accouche-
ment (agonistes de l 'ocytocine), les analgésiques ou 
antinauséeux pour soulager la douleur prénatale, les 
sédatifs, les hypnotiques et les anxiolytiques pour 
soulager l'anxiété, les anesthésiques pour soulager les 
douleurs de l'accouchement, les bloquants neuro-
musculaires pour permettre l'intubation et la chirurgie 
(ex: césarienne), les antimuscariniques pour prévenir 
certaines complications de 1' anesthésie (salivation, 
mucosécrétion, aptes à entraver la respiration) , ainsi 
que les vasodilatateurs pour contrer l'hypotension 
engendrée par certa ins anesthésiques. 
TOXINES REPÉRÉES DANS LE LAIT MATERNEL 
La plupart des substances prises par les mères allai-
tantes sont prescrites par un médecin autre que 1' obs-
tétricien (traitements cardiaques, anticonvulsivants, 
anxiolytiques, antidépresseurs, antipsychotiques, anti-
asthmatiques, antibiotiques, antidiabétiques, etc.), ou 
sont recherchées par la mère comme les psychotropes 
(café, tabac, alcool, narcotiques) ou pour perdre du 
poids (laxatifs, s timulants, diurétiques). Finalement, 
un certain nombre de médicaments, communément 
disponibles en pharmacie sont utilisés par les mères 
pour soigner de légères indispositions ou par habitude 
(expectorants, antitussifs, anti-allergiques, anticon-
ceptionnels, vitamines, décongestifs, suppléments mi-
néraux). Les tableaux 4-II et 4-III présentent une liste 
non exhaustive des substances que l'on a pu repérer 
dans le lait maternel. 
De nombreuses études ont été réalisées sur les effets 
neurotoxiques de ces médicaments et substances sur 
les enfants (Brackbill, 1979, pour une revue exhaus-
tive) . Toutefois, ces investigations ont généralement 
été très mal contrôlées, il était impossible de distin-
guer les facteurs psychosociaux des facteurs iatro-
gènes, ni même d' isoler les médicaments et les 
drogues, qui le plus souvent étaient prises en même 
temps. La plupart des investigations n'ont montré 
qu'un effet de léthargie, dans les premiers jours de la 
vie, (quelques fois d ' irritabilité), de lenteur du méca-
nisme d'habituation, effets peu probants puisque 
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TABLEAU 4-Il. - MÉDICAMENTS PAR PRESCRlPTION REPÉRABLES 
DANS LE LAIT MATERNEL. D'APRÈS 8RACKBILL ( 1979), MODIFIÉ. 
CATÉGORIE GÉNÉRIQUE 
Analgésiques 
Anesthésiques 
Antibiotiques 
Anticancéreux 
Anticholinergiques 
Anticoagulants 
Corticostéroïdes 
Relaxants musculaires 
Médicaments thyroïdoactifs 
Tranquil isants 
Contraceptifs 
Sédatifs/hypnotiques 
Anticonvulsivants 
Antidépresseurs 
Anti-asthmatiques 
Barbituriques 
Anxiolytiques 
Médicaments cardiaques 
MÉDICAMENTS SPÉCIFIQUES 
Acétaminophène, aspirine 
Oxyde nitrique 
Pénicilline, tétracycline 
Cyclophosphamide, 
méthotrexate 
Atropine, scopolamine 
Warfarine 
Cortisone, prednisone 
Curare, succinylcholine 
Iodides, propylthiouracile 
Prométhazi ne, phénothiazi ne 
Œstrogènes, progestérone 
Bromides, hydrate 
chloral, diazépam 
Phénytoïne, primidone 
Elavil®, Tofranil® 
Aminophyline 
Phénobarbital 
Yalium 
Quinidine 
potentiellement réversibles. Toutefois quelques lignes 
directrices se dégagent de l'ensemble de ces investi-
gations. Les médicaments obstétriques et les autres 
médicaments que l'on peut repérer dans le lait mater-
nel ont un effet néfaste sur la santé cérébrale du 
nourrisson, cet effet suit parfois une tendance dose-
réponse, l'effet peut définitivement, dans certains cas, 
laisser une trace sur le développement à long terme. 
TABLEAU 4-III.- SUBSTANCES NEUROACTIVES POTENTIELLEMENT 
UTILISÉES À L'INlT!ATIVE DES MÈRES ALLAITANTES, ET REPÉRÉES 
DANS LE LAIT MATERNEL. MODIFIÉ DE BRACKBILL ( 1979). 
SUBSTANCE 
Caféine 
Narcotiques 
Cocaïne 
Tabac 
Antitussifs 
Expectorants 
Décongestifs 
Analgésiques 
Laxatifs 
Diurétiques 
Anticonceptionnels 
Vitamines 
Minéraux, sels 
EFFET VISÉ 
Psychotrope 
Psychotrope 
Psychotrope 
Psychotrope 
Automédication 
Automédication 
Automédication 
Automédication 
Contrôle du poids 
Contrôle du poids 
Contrôle des naissances 
Supplément alimentaire 
Supplément alimentaire 
On ne peut douter que les toxines dans l'environ-
nement puissent elles aussi finir par se présenter en 
concentration accrue dans le lait maternel. En effet, le 
lait maternel peut, selon le cas, être très élevé dans la 
chaîne alimentaire. Prenons l'exemple de la pollution 
par le mercure. La pollution peut se faire par 1' air, 
l'eau et la terre, par exemple dans le cas des pape-
tières qui utilisent (encore aujourd'hui) le mercure 
dans le processus de traitement du bois pour en faire 
de la pâte à papier. Ce mercure sera absorbé et accu-
mulé leur vie durant par les plantes et les animaux 
microscopiques. Ensuite, les poissons mangeront ces 
plantes et organismes, et présenteront des concentra-
tions tissulaires de mercure encore plus élevées, sur-
tout après accumulation pendant leur cycle de vie. 
Plus le poisson sera de grande taille et carnivore, plus 
il manifestera des concentrations élevées. Finalement, 
les humains consommant ces poissons ne pourront 
échapper à une accumulation qui à l'âge adulte, passe 
en concentrations importantes dans le lait maternel. 
Le nourrisson recevra alors des doses massives de 
toxine tout en disposant de faibles moyens de 
défense, sa barrière hémato-encéphalique et son sys-
tème immunitaire étant peu efficaces puisqu'encore 
en voie de développement. Une histoire similaire 
s'applique aux pesticides (ex: DDT) et autres toxines 
de l'environnement. Diverses sources polluantes sont 
responsables de la présence de plomb dans l'environ-
nement humain. Il faut citer les tuyauteries vétustes 
contenant du plomb, les émissions de gaz des véhi-
cules motorisés d'autrefois - l'essence contenant 
alors du plomb, et les diverses industries métallur-
giques. Il existe aussi un facteur de modulation 
récemment découvert, de la charge corporelle humaine 
en plomb. n semblerait que la technique de traitement 
des eaux pourrait malheureusement favoriser l'accu-
mulation du plomb dans le sang. En effet, certains 
auteurs (Masters et Coplan, 1999) prétendent avoir 
démontré que l'une des techniques de fluorisation uti-
lisée par de nombreuses villes pouvait favoriser l'ab-
sorption de plomb par les humains. En effet, malgré 
l'intention louable consistant à lutter contre la carie 
dentaire, les techniques d'ajout de fluorure de sili-
cium ou de fluorsilicate semblent avoir eu pour effet 
d 'acidifier les vieux tuyaux, et de promouvoir 1 'écou-
lement de plomb de ces tuyaux. Ce ne serait heureu-
sement pas le cas pour l'ajout de fluorure de sodium. 
Une investigation de Gulson (1998) rapporte que 36 
à 80 p.l 00 du plomb sanguin du nourrisson provien-
drait du lait maternel, ce dernier tendant à tirer du 
plomb non seulement du sang circulant de la mère, 
mais même de sa charpente osseuse. Le problème 
serait moins isolé aujourd'hui qu 'on ne le pensait. 
Une étude de centre-ville urbain pauvre rapporte que 
plus de 70 p.l 00 des enfants de ces quartiers ont trop 
de plomb dans leur sang (Wiley et al, 1995). Ceci est 
alarmant dans la mesure où les niveaux de plomb des 
cordons ombilicaux dans ce type de communautés 
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sont significativement inversement corrélés aux 
indices quantitatifs de développement des enfants à 
un an (Shen et al, 1998). 
Que le vecteur d'intoxication du fœtus ou nourris-
son soit le sang ombilical ou lait maternel ou autre, il 
est clair que les pesticides, même les plus modernes, 
sont neurotoxiques pour le nourrisson. Guillette et al 
(1998) ont étudié les amérindiens Yaqui de nord du 
Mexique dans deux régions, l'une, agricole avec 
usage de pesticides, et l 'autre montagneuse et non 
agricole, sans pesticides du tout. Les populations 
étaient très comparables des points de vue génétique, 
alimentaire, culturel. Dans la région agricole, on 
arrose avec des pesticides les moissons environ 90 
fois par année. On a étudié 33 enfants de cette région 
et 17 de la région plus montagneuse. Les enfants ex-
posés avaient moins de résistance, une moins bonne 
coordination des yeux, une mémoire différée infé-
rieure et dessinaient moins bien que le groupe 
contrôle. Les enfants des plaines avaient un handicap 
sévère au niveau cognitif - ce qui n'était pas le cas 
des enfants de la montagne. De plus, les enfants des 
plaines étaient beaucoup plus bagarreurs. 
COMPLICATIONS OBSTÉTRICALES ET SANTÉ 
CÉRÉBRALE DU NOURRISSON 
Il n'y a pas que les toxines qui puissent occasion-
ner un danger pour le développement cérébral du 
nourrisson. Les manipulations obstétriques, dans les 
cas de mauvaises présentations (présentation du bas-
sin, etc.) ou d'hypotonie ou spasme des muscles vagi-
naux, peuvent engendrer des pressions mécaniques 
délétères sur le cerveau du bébé naissant. Tout en 
convenant que nombre de nouveau-nés et femmes 
doivent leur vie à ces procédures médicales, il reste 
important pour le neuropsychologue en pédiatrie de 
prendre connaissance de l'ensemble des facteurs qui 
peuvent produire un désordre neuropsychologique 
(figure 4-3 et le tableau 4-IV). 
Un accouchement difficile, surtout chez le préma-
turé, peut provoquer non seulement la rupture des tis-
sus cérébraux, mais aussi une asphyxie ou une 
hémorragie intracrânienne. La gravité de cette der-
nière éventualité varie selon le type d'hémorragie 
(tableau 4-V). Plus tard, il peut se développer des 
kystes ou autres lésions secondaires (leucomalacie 
péri ventriculaire). 
MORT SUBITE DU NOURRISSON 
Ce syndrome, nommé en anglais « sudden infant 
de ath syndrome» ou « crib de ath» est la première 
«cause» de mortalité pendant la première année ... La 
majorité de ces décès ont lieu pendant la nuit et pen-
dant l'hiver. Le nourrisson semble avoir simplement 
cessé de respirer, puisqu'aucun signe d'agonie ni de 
PRÉSENTATION PAR LA TÊTE 
PRÉSENTATION PAR LE SIÈGE 
FIGURE 4-3. -PRÉSENTATIONS PAR LA TÊTE OU PAR LE SIÈGE DU 
FŒTUS À L'ACCOUCHEMENT. La complication obstétricale de la 
présentation par le siège n'exerce qu'une influence minimale 
sur le risque d'anomalies cérébrales subséquentes. 
fièvre ne peut être relevé. Une infection respiratoire 
est présente dans 40-50 p.l 00 des cas. Quelques 
auteurs ont réussi à montrer que l'incidence d'une 
apnée est plus fréquente chez les nourrissons qui 
meurent ainsi pendant la nuit. D'autres auteurs ont 
rapporté un niveau légèrement plus élevé, chez ces 
nourrissons, de complications à 1' accouchement. Les 
études multicentriques de grande envergure sont 
allées plus loin. On a recensé des traces d'anomalies 
neurologiques chez ces nourrissons. Mais on a aussi 
mis en évidence que la mort subite du nourrisson se 
produit nettement plus souvent dans les milieux les 
plus socialement défavorisés. Lipsitt (1978) a réalisé 
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TABLEAU 4-JV. - RELATIONS ENTRE LES DIFFÉRENTS TYPES D'ACCOUCHEMENT ET LE Qi À L'ÂGE DE 4 ANS. INFORMATIONS D'APRÈS 
SERUNIAN ET BROMAN, 1975 
SPONTANÉ 
QI = 98,6 
(n = 2082) 
FORCEPS BAS 
QI = 96,9 
(n = 13257) 
FORCEPS MOYENS 
QI =99,2 
(n=4514) 
F ORCEPS HAUTS 
QI= 99,4 
(n = 3685) 
TABLEAU 4-V. -HÉMORRAGIES INTRACRÂNIENNES DU PRÉMATURÉ. INFORMATIONS D'APRÈS WIDERSTROM ET AL, 1991. 
Sous-durai 
Sous-arachnoïdien 
Intraventriculaire 
L OCALISATION 
Sous la dure-mère 
Sous la méninge arachnoïdienne 
Dans les ventricules du cerveau 
une investigation sur 15 cas authentifiés avec soin, de 
mort subite du nourrisson, et a comparé ces cas à des 
cas de même sexe, de même niveau socio-écono-
mique et de même origine ethnique. Les scores Apgar 
différaient significativement entre le premier groupe 
de nourrissons et les deux autres (tableau 4-VI). De 
surcroît, les groupes étaient statistiquement différents 
en ce qui a trait à l'anémie maternelle, la respiration 
néonatale, l' atélectasie, Je poids à la naissance, la 
taille à la naissance, la bilirubine sérique, e t les jours 
d'hospitalisation de la mère. 
Le syndrome de la mort subite est beaucoup moins 
fréquent chez les asiat iques, qu'ils habitent leur pays 
d'origine ou qu ' ils aient émigré en Amérique. On 
attribue ce phénomène à trois facteurs : 1) les Asia-
tiques préfèrent faire dormir leur nourrisson sur Je 
dos, alors que les Nord-Américains préfèrent le faire 
dormir sur Je ventre. L'Organisation mondiale de la 
Santé recommande maintenant de fai re dormir les 
nourrissons sur Je dos; 2) les Asiatiques veillent à ce 
que leur nourrisson ne soit pas trop emmitouflé, qu ' il 
n 'ait pas trop chaud, alors que les Nord-Américains 
TABLEAU 4-VJ. - SCORES APGAR DE NOURRISSONS MORTS SUBITE· 
MENT, DE NOURRISSONS NORMAUX DE MÊME SEXE ET DE M~ME 
CONDITION SOCIO·ÉCONOMIQUE, ET DE NOURRISSONS DE ~ME SEXE, 
MÈME CONDITION SOCJo-ÉCONOMIQUE ET DE MÈME APPAIITENANCE. 
M OMENT GROUPE MORT GROUPE DE GROUPE DE MÈME 
POSTNATAL SUBITEMENT MÊME SEXE APPAIITENANCE 
DUTEST 8rnMQ~ 
1 minute 6,53 8,47 8,36 
2 minutes 7,86 8,73 8,38 
5 minutes 8,67 9,40 9,00 
TRAITEMENT 
Drain chirurgical 
Drain chirurgical 
Ponctions lombaires répétées pour 
dra inage du sang; tente à oxygène; 
supplément sanguin de glucose; 
soins intensifs 
PRONOSTIC 
Modéré à bon 
Modéré 
Mauvais 
veillent à ce qu' il n'ait pas trop froid et tendent à 
J'emmitoufler pour dormir ; 3) les Asiatiques dorment 
avec le nourrisson ou placent son berceau à côté de 
leur lit, tandis que les Nord-Américains ont tendance 
à Je p lacer dans une chambre séparée. Des études 
récentes ont montré que J' adoption de ces pratiques 
«asiatiques» réduit substantiellement les risques de 
mort subite du nourrisson. 
Il faut ajouter un élément à ce tableau. Le taba-
gisme parental augmente de sept fois Je risque de 
mort subite du nourrisson. Le problème est aggravé 
lorsque les deux parents fument. On peut donc 
conclure que Je facteur principal dans la mort subite 
du nourrisson est la défaillance respiratoire. Celle-ci 
peut découler d'un ensemble de facteurs de risque. 
ABUSE-T-ON DE L'APPELLATION « RETARD DU 
DÉVELOPPEMENT , ? 
Certains auteurs semblent vouloir étendre Je plus 
loin possible la notion selon laquelle les déficits déve-
Joppementaux représentent des retards de croissance, 
temporaires ou permanents. Qui ne se souvient pas de 
l'expression « retard mental » qui signifiait autrefois 
ce que l'on appelle aujourd' hui la« déficience men-
tale». Certains prétendent à tort que la dyslexie n'est 
qu ' un retard d 'acquisition de la ·lecture, tandis que 
d'autres assimilent également à tort la dysphasie 
congénitale et le syndrome de retard d 'acquisition du 
langage. Il y a plusieurs raisons à cela: 1) le testing 
d ' intelligence, avant qu ' il ne soit transformé en éva-
luation de la déviation, s'appuyait sur un calcul (naïf) 
de l'âge mental ; 2) on a eu beaucoup de difficulté à 
déterminer Je QI de l'enfant en âge scolaire par 
quelque mesure que se soit prise avant l'âge d'un an 
(Zelazo, 1989, pour une discussion à cet effet); 3) il 
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y a effectivement de nombreux cas d 'enfants avec 
déficits récupérables; 4) 1' appellation «retard du 
développement » laisse place à J'optimisme; 5) Je 
terme « retard du développement » est polysémique: 
on peut l'interpréter comme signifiant que l' enfant a 
un niveau de performance qui correspond à un groupe 
normatif plus jeune. Il faut néanmoins résister au 
recours fréquent et généralisé à l'expression « retards 
développementaux ». Une telle nomenclature dia-
gnostique présume sans fondement que les éléments 
structurants normaux vont finir par se manifester, ce 
qui est loin d'ê tre toujours le cas. Par exemple, les 
investigations réalisées sur des dyslexiques, une fois 
devenus adultes, montre que non seulement de nom-
breux cas continuent à avoir des difficultés à lire (ce 
qui pourrait s'expliquer par un dédain de la lecture 
plutôt que par un désordre cérébral), mais qu 'en plus, 
dans les cas où la lecture est globalement devenue 
efficace ou normale, la structure des déficits reste 
relativement conforme à celle reconnue dans la dys-
lexie (Bruck, 1990). Un conseil professionnel faus-
sement optimiste est tout aussi néfaste pour les 
parents qu ' un conseil professionnel faussement pes-
simiste. 
MÉCANISMES DE RÉCUPÉRATION CÉRÉBRALE 
SUITE À UNE ATTEINTE 
Tous reconnaissent que les plus grands miracles de 
récupération se produisent chez l'enfant. Notre cha-
pitre sur Je développement des asymétries cérébrales 
décrit les récupérations spectaculaires d'enfants 
hémisphérectomisés - récupérations qui ne sont 
jamais observées chez l'adulte. Cela étant dit, les 
adultes sont aussi capables d'impressionnantes récu-
pérations fonctionnelles suite à une atteinte cérébrale. 
Cela laisse entendre que les mécanismes précis de la 
récupération cérébrale pourraient souvent être de 
même nature chez l'adulte et l'enfant -la différence 
étant plutôt une diffèrence de degré, à part quelques 
exceptions. Quoiqu'il en soit, nous résumons les 
principaux mécanismes cellulaires, axonaux et 
synaptiques connus de la récupération cérébrale au 
tableau 4-VII. 
Kolb (1993) a montré que l' un des mécanismes 
importants de récupération cérébrale suite à une lésion 
semble être le changement de la densité de J'arborisa-
tion dendritique des tissus environnants. Il a provoqué 
des lésions chez des ratons, soit par une lésion unila-
térale du cortex frontal, ou par une lésion unilatérale 
d'ampleur équivalente en cortex postérorolandique. Il 
a trouvé d 'abord que les lésions frontales compromet-
taient davantage la récupération à long terme, et 
ensuite que le cortex controlatéral intact, en période de 
récupération, affichait une arborisation dendritique 
enrichie dans le cas des lésions postérorolandiques, 
mais appauvrie dans le cas des lésions frontales. Il 
propose que la plasticité de la matrice dendritique est 
donc un facteur important dans le recouvrement des 
fonctions comportementales. 
Dans leur livre, Kolb et Wishaw (1994) montrent 
aussi que la récupération peut, d'un certain point de 
vue, récapituler l'ontogenèse. En effet, des rats avec 
lésions de l' hypothalamus récupèrent graduellement 
leur motricité selon une trajectoire céphalocaudale et 
proximodistale : le cou d'abord, ensuite le tronc, le 
train avant et ensuite arrière, et finalement les extré-
mités des membres avant et ensuite arrières. 
La récupération suite à une lésion cérébrale ne 
dépend pas entièrement de facteurs endogènes. 
Schwartz (1964) a montré que des rats avec lésions 
occipitales récupéraient la maîtrise d'un labyrinthe 
différemment selon le type de cage dans laquelle ils 
avaient été élevés. Les rats enrichis subissaient une 
perte de leur performance de 1' ordre de 25 p.l 00, 
tandis que les rats appauvris subissaient une perte de 
60 p. lOO de leur performance. Un milieu enrichi adou-
cit donc les effets néfastes d' une atteinte cérébrale. 
TABLEAU 4-Vll.- MÉCANISMES DE LA RÉCUPÉRATION CÉRÉBRALE SUITE À UNE LÉSION. ADAPTÉ DE GOLDMAN ET G ALKIN (1978). 
COLLATÉRAUX T RANSITOIRES 
Certains collatéraux axonaux ne connaissent dans le développement qu' une courte vie et sont assujettis à la dégénérescence 
naturelle et normale. Toutefois, en cas de lésion, le cerveau environnant à la lésion exploite rait ces collatéraux pour soutenir sa 
réorganisation. 
REDONDANCE ANATOMOFONCTIONNELLE DES NEURONES 
Tous les neurones ne seraient pas profondément engagés dans une fonction. Plusieurs neurones, intercalés dans le tissu cérébral, 
resteraient en attente pour servir, le moment venu. 
BOURGEONNEMENT COLLATÉRAL 
Les axones seraient capables de développer des branches visant à rétablir des connexions préalablement assurées par des neu-
rones maintenant morts. 
NEUROGENÈSE POSTNÉCROTIQUE 
Des neurones immatures (neuroblastes) situés à proximité d'une lésion seraient capables de se développer plus rapidement suite 
à cette lésion. Il faut supposer que ce phénomène est plus caractéristique de la vie prénatale et de la petite enfance. 
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Nous ne doutons pas que cette règle s'applique aussi 
à l'être humain. 
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Chapitre 5 
NEUROPSYCHOLOGIE DU DÉVELOPPEMENT 
CÉRÉBRAL ET AFFECTIF INTERPERSONNEL DE 
L'ENFANT NORMAL* 
Bien sûr, il existe une neuropsychologie du déve-
loppement de l'humain normal. Mais elle est très 
«ésotérique ». Elle dépend fortement de nos connais-
sances des pathologies et lésions du cerveau de 1' en-
fant et de l'adulte. En ce qui concerne le lien que l'on 
peut faire entre le développement normal du cerveau 
et le développement normal des aptitudes mentales et 
du comportement, la neuropsychologie est obligée de 
se cantonner dans des domaines «exotiques» (spé-
cialisation hémisphérique, différences entre les sexes) 
qui somme toute, ne peuvent que très faiblement ins-
pirer la pédagogie, la psychologie expérimentale du 
développement, et autres spécialités du monde de 
1' enfant normal. 
Évidemment, plus l'enfant grandit, plus l' influen-
ce de l'environnement culturel prend de l'impor-
tance, à un point tel qu'il devient pratiquement sans 
intérêt de penser pouvoir relier la maturation céré-
brale au développement des aptitudes mentales et 
comportementales. Il n 'est pas utile que ce livre 
comporte un chapitre sur le développement normal 
de l'enfant dans toutes ses dimensions psycholo-
giques, car il existe de nombreux traités sur laques-
tion. Nous nous y intéresserons donc principalement 
dans la mesure où il s'attachera potentiellement au 
développement du cerveau, et à sa pathologie pré-
coce. Nous nous limiterons principalement dans ce 
chapitre au développement normal du jeune enfant 
qui n ' est plus un nourrisson, mais qui n 'est pas 
encore un adolescent. 
Dans ce chapitre, nous présentons d'abord quel-
ques notions de développement du cerveau, en tant 
qu'organe. Nous aborderons ensuite le développe-
ment des fonctions affectives : humeur, émotion, 
* Chapitre rédigé en collaboration avec Mathieu Dumont et 
Julie Duval. 
sentiment. Nous abordons aussi le développement 
des relations interpersonnelles. Toutefois, il n'est pas 
question ici de récapituler ce qui est connu de ces 
fonctions non reliées à leur substrat cérébral. Il 
existe beaucoup d'ouvrages, même en langue fran-
çaise sur ces sujets. Nous allons montrer ici qu'il 
faut éviter l'écuei l de croire naïvement à l'utilité, 
voire à la possibilité, de tirer un grand enseignement 
des corrélations entre les trames spécifiques du 
développement cérébral purement biologique, et les 
trames spécifiques du développement psychocom-
portemental. Le lien entre ces deux niveaux existe et 
est même très important bien entendu, mais il est 
trop multidimensionnel pour nous fournir autre 
chose qu'un modèle grossier du développement. 
Nous allons donc privilégier une toute autre appro-
che, que nous avons mise au point pour le présent 
ouvrage. Nous posons plutôt une petite série de 
questions auxquelles notre discipline peut, du moins 
en principe, apporter une réponse originale et claire : 
1) une fonction spécifique a-t-elle un substrat céré-
bral spécifique chez l'adulte, telle qu'indiquée par la 
méthode anatomoclinique (l'investigation des effets 
psychocomportementaux de lésions cérébrales foca-
les)? 2) Si oui, retrouve-t-on ce même substrat chez 
l 'enfant cérébrolésé, ou trouve-t-on un substrat dif-
férent? 3) Dans l'un ou l'autre cas, la fonction 
peut-elle être compromise avant, et pas seulement 
pendant, ou après, le moment où cette fonction se 
serait développée normalement? Ces questions nous 
placent au cœur de la neuropsychologie du dévelop-
pement. Elles visent à nous informer sur l ' orga-
nisation progressive des fonctions psychiques et 
comportementales dans le cerveau. Ce travail d 'ex-
traction d'informations de la littérature neuropsy-
chologique est un travail de bénédictin que nous 
avons réalisé exprès pour le présent ouvrage. La syn-
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thèse de nos recherches, du chapitre précédent et du 
chapitre suivant, est donc inédite. 
DÉVELOPPEMENT DU CERVEAU 
PENDANT L'ENFANCE 
En ce qui concerne le développement cérébral, le 
premier problème est que l'on ne sait aucunement 
quel est le paramètre pertinent pour la cognition ou 
pour l'aptitude mentale en général, et encore moins 
quel peut être celui à associer à une aptitude mentale 
spécifique. Par exemple, bien que le paramètre céré-
bral le plus étudié pour comprendre le développement 
cognitif soit le processus de myélinisation, ce n'est 
probablement pas ce paramètre qui est le plus direc-
tement relié au développement cognitif. On pense que 
les indices de myélin isation refléteraient plutôt les 
capacités mentales consolidées, tandis que les indices 
de la densité des arborisations dendritiques refléte-
raient l'élaboration des capacités mentales (Gibson 
et Petersen, 1991). Une des raisons de croire à cette 
hypothèse est que le processus de myélinisation 
semble progresser jusqu'à l 'âge d'environ 60 ans 
dans certaines structures du cerveau (Benes, 1994) 
tandis que la synaptogenèse se stabilise vers l'âge de 
7-8 ans (Huttenlocher, 1993). Les paramètres céré-
braux connaissent des trajectoires du développement 
très différentes les unes des autres. Par exemple, la 
division neurale cesse à 14 semaines de vie prénatale, 
tandis que la masse proportionnelle d'ADN dans les 
neurones atteint son apogée vers l'âge d'un an, et que 
la myélinisation arrive à terme à tous âges, selon la 
structure cérébrale en question (voir le chapitre sur le 
développement postnatal normal). Le tableau 5-1 pro-
pose une chronologie du développement cérébral ana-
TABLEAU 5-1. - DIVERS PARAMÈTRES DE L'ANATOMIE DU DËVELOP-
PEMENTCÉRÉBRAL ET TRAJECTOIRES TEMPORELLES CHEZ L'HUMAIN. 
VOIR AUSSI GIBSON ET PETERSEN ( 1991); GROVES ET REBEC 
( 1992) ; ROSENZWEIG ET L EIMAN ( 1991 ). 
PROCESSUS 
CËRËBRAL 
D i vision neurale du SNC 
Densité synaptique 
Division gliale du SNC 
Proportion de lipides dans le SNC 
Masse proportionnelle de l'ADN 
des neurones du SNC 
Épaisseur du cortex 
Circonférence de la tête 
Radiation dendritique 
Myélinisation de l'hippocampe 
AGE AUQUEL LE 
DÉVELOPPEMENT 
ATTEINT SON APOGÉE 
14 semaines après 
conception 
19mois 
2 ans 
4 ans 
6 ans 
8 ans 
Jeune adulte 
Adulte 
60 ans 
TABLEAU 5-ll. - CHRONOLOGIE ONTOGÉNÉTIQUE DE LA PHYSIO-
LOGIE DU DÉVELOPPEMENT CÉRÉBRAL CHEZ L'HUMAIN. 
PROCESSUS CÉRÉBRAL 
Métabolisme de l 'oxygène 
duSNC 
Métabolisme cérébral du 
glucose 
Â GE AUQUEL LE DÉVELOPPE-
MENT ATTEINT SON APOGÉE 
6 ans (Gibson et al, 1991) 
7-8 ans (Chugani et al, 1993) 
Fréquence dominante dans 12 ans (Eichom, 1970) 
1 ' électroencéphalogramme 
tomique et le tableau 5-11 une chronologie du déve-
loppement cérébral physiologique. 
Farber et Dubrovinskaya ( 1991 ) ont étudié Je déve-
loppement de l'activité électroencéphalographique de 
façon subtile. Ils ont trouvé que Je principal facteur 
visible dans le développement de la topographie 
encéphalographique est le resserrement de zones cor-
ticales liées aux traitements spécifiques, ainsi que la 
mise en phase des activités de ces diverses régions. 
Les différences de régions en matière de dévelop-
pement cérébral peuvent être très importantes. Par 
exemple, Je cervelet commence à prendre sa forme 
finale plus tard, et complète ce processus plus rapide-
ment que Je néocortex. Les voies motrices primaires 
se myélinisent complètement dès les premières 
années de la vie, tandis que le corps calleux n'atteint 
sa maturité myélinique qu'à la puberté. De même, les 
voies sensorielles primaires se myél inisent plus tôt 
que les voies sensorielles associatives. On retrouve 
aussi cet effet reflété dans le gradient spatio-temporel 
du développement de la myéline corticale. Les aires 
primaires sont les premières à myéliniser, suivies des 
aires secondaires, et seulement en dernier lieu les 
aires tertiaires. Ceci était déjà connu de Fleschig au 
début du xxe siècle (figure 5-l ). 
D'autres indicateurs, potentiellement très impor-
tants sur le plan neuropsychologique, ne montrent 
que très peu de disparité dans leur développement par 
région du cerveau (tableau 5-III). 
On n'a même pas commencé à démêler les contri-
butions de l 'environnement telles que la stimulation 
intellectuelle et affective, l'influence de l'école, etc., et 
celles de la maturation biologique, afin de déterminer 
d'où vient le développement des capacités mentales. 
On peut donc dire qu'il n'existe pas véritablement, 
encore, de neuropsychologie du développement, si ce 
n' est que balbutiante. 
Une des constantes que l 'on semble néanmoins 
pouvoir dégager des divers tableaux qui précèdent 
faisant état d'un développement très varié selon le 
site étudié, est que Je cortex préfrontal (particulière-
ment tertiaire, c'est-à-dire le pôle antérieur) est rela-
tivement lent à atteindre la maturité. Le tableau 5-IV 
fait état de certains des traits qui appuient cette 
conception. 
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COUPE SAGITTALE MÉDIANE 
fiGURE 5-1. - DÉVELOPPEMENT DIFFÉRENTIEL DE LA MYÉLINE 
SELON L'AIRE CORTICALE. Dans cette figure, correspondant au 
travail de Fleschig, revu par Bonin en 1950, les numéros cor-
respondent à l 'ordre dans lequel l'aire se myélinise. De même, le 
foncé correspond à ce qui myélinise en premier, le gris à ce qui 
myélinise en second, et le blanc à ce qui myélinise en dernier. 
ÉCUEIL D'UNE APPROCHE <<NAÏVE» DE LA 
NEUROPSYCHOLOGIE DU DÉVELOPPEMENT 
Admettant qu'aucun indicateur neurobiologique 
spécifique ne semble être candidat valable comme 
marqueur du développement cognitif, peut-on alors 
espérer trouver un indicateur neurobiologique plus 
général (multidéterrniné) qui puisse suivre la courbe 
générale (ou au moins l'une d 'entre elles) du dévelop-
pement cognitif? C'est ce que Epstein a tenté de prou-
ver (1974). Il a noté qu'il y avait deux poussées de 
croissance rapides de la circonférence crânienne chez 
1 'enfant, la première entre 10 et 12 ans, et la seconde 
entre 13 et 14 ans. Il a ensuite essayé de montrer que le 
développement du QI manifeste lui aussi des poussées 
à ces mêmes moments. Il a fait la proposition d'un lien 
biopsychologique causal, et a nommé son modèle la 
« phrénoblysie» . On a aujourd'hui rejeté la thèse des 
poussées de croissance de la boite crânienne, pensant 
maintenant qu' il s'agissait d'un artefact, et on a aussi 
rejeté le postulat de poussées spécifiques de croissance 
TABLEAU 5-lll. -TRAJECTOIRES DU DÉVELOPPEMENT DU MÉTABo-
LISME DE DIFFÉRENTES AIRES DU SYSTÈME NERVEUX CEN"ffiAL TELLES 
QU'ELLES SONT DÉTERMINÉES PAR LA TOMOGRAPHIE PAR ÉMISSION 
DE POSITRONS. VOIR AUSSI CHUGANI, PHELPS ET MAZZIOTTA (1993). 
AIRES OU SYSTÈME 
NERVEUX CENTRAL 
Cortex cérébral temporal 
Noyau lenticulaire 
Cortex cérébelleux 
Noyau caudé 
Cortex cérébral frontal 
Thalamus 
ÂGE AUQUEL LE 
DÉVELOPPEMENT 
ATTEINT SON APOGÉE 
7 ans 
7 ans 
7 ans 
7 ans 
8 ans 
8 ans 
TABLEAU 5- IV. - INDICATEURS D'UNE MATURATION LENTE DU 
CORTEX PRÉFRONTAL. INFORMATIONS o' APRÈS DIAMONO ( 1991); 
NARBONA ET fERNANDEZ (1996). 
Épaisseur des couches neuronales 
Netteté des plages cytoarchitectoniques 
Arborisation dendritique des neurones pyramidaux 
Densité synaptique 
Myélinisation 
Concentration de dopamine 
Consommation de glucose (TEP) 
Densité neuronale 
du QI, pour en arriver à la conclusion que le diamètre 
de la boîte crânienne peut effectivement suivre une 
courbe similaire à certaines courbes du développement 
cognitif, mais sans grande spécificité (Fischer et Rose, 
1994; Segalowitz, 1994, pour des revues critiques). 
DÉVELOPPEMENT DES ORGANES CORPORELS 
Certains organes tels que la g lande pinéale et le 
thymus semblent jouer un rôle particulièrement actif 
au moment de la puberté, au point de connaître une 
hypertrophie à cette phase du développement, suivie 
d'une hypotrophie à l'approche de l'âge adulte. 
D'autres organes, sexuels, tels que l'utérus et les tes-
ticules connaissent une forte croissance après la 
puberté. La trajectoire du changement de volume du 
cerveau au cours du développement pendant l'en-
fance et 1 'adolescence est voisine de celles de ces 
autres organes (figure 5-2) à cet effet. 
DÉVELOPPEMENT DU SOMMEIL 
Le sommeil semble jouer un rôle d'une importance 
préalablement insoupçonnée dans le développement 
précoce de J'appareil psychique et des structures du 
comportement. D'après le neurophysiologue Jouvet 
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FIGURE 5·2.- RYTHME DE CROISSANCE DE DIFffiRENTS TISSUS DU 
CORPS. Le cerveau atteint la taille presque adulte très tôt. Les 
tissus reliés à la reproduction (utérus) se développent surtout à 
partir de la puberté. Le thymus, dont une des fonctions princi-
pales est de créer des lymphocytes, établit son répertoire immu-
nitaire rapidement jusqu'à la puberté puis, connaît un déclin 
anatomique une fois sa fonctionnalité (mémoire immune) bien 
établie. Voir Tanner ( 1962). 
( 1986), Je rêve fœtal consisterait en un assemblage 
neuronal physiologique inné servant à « roder », en 
quelque sorte les futures opérations de l'esprit. Il ne 
fait pas de doute que la matrice neuronale doit devenir, 
et devient efficace, bien émondée, bien connectée, bien 
définie fonctionnellement avant même la naissance de 
l'être humain. Car le nouveau-né nous prouve qu'il 
distingue ce qui est auditif, visuel et somesthésique. 
Pourtant, n 'oublions pas que le fœtus vit dans un 
monde intellectuellement hypostimulant, somesthési-
quement uniforme, silencieux et noir. Pour que les apti-
tudes psychiques et comportementales du nourrisson 
puissent se préparer avant même sa naissance, ne 
serait-il pas plausible que l'évolution ait préparé une 
sorte de « prérécital interne» (telle rêve) pour complé-
ter le raffinement des réseaux voués à gérer, après la 
naissance, l'émotion, la cognition, la mémoire, etc? 
L'architecture du sommeil du nouveau-né est com-
plètement différente de celle de l'adulte. Le premier 
dort deux fois plus que le sujet sénescent, son som-
meil est composé d' une proportion environ cinq fois 
plus grande de sommeil paradoxal, la latence de sa 
première période de sommeil paradoxal après J'en-
dormissement est environ un tiers, et il dort par bouf-
fées plutôt que par nuits complètes (figure 5-3). 
Autre fait intéressant : il y a des bébés qui dorment 
peu et il y en a qui dorment beaucoup, jusqu'à trois 
fois plus. Ces traits sont dans la zone de la normalité. 
De surcroît, ces traits sont très stables tout au long de la 
vie. Ceci n'est pas sans importance psychologique, ou 
neuropsychologique. En effet les gens qui dorment peu 
ont un caractère différent de ceux qui dorment beau-
coup. Ceux qui dorment peu peuvent être décrits 
comme ayant tendance à avoir une personnalité «dyna-
mique et expansive», tandis que ceux qui dorment 
beaucoup ont tendance à avoir une disposition 
« posée » et « ru mi native», voire «anxieuse » (Chatto-
padhyay et Dasgupta, 1992). Ceci pourrait très bien ne 
pas être étranger à la structure du sommeil dans le syn-
drome maniacodépressif. En effet, en phase maniaque, 
l'individu dort peu, et est pathologiquement expansif 
et excessivement agité, tandis qu'en phase dépressive, 
il passe ses journées au lit, dort beaucoup et a une dis-
position psychique extrêmement rétrécie et ralentie. 
D~VELOPPEMENTDE~HUMEUR 
Existe-il des réseaux neuronaux localisés sous-
jacents aux fonctions affectives dans le cerveau ? Si 
oui, à partir de quel âge ces modules existent-ils chez 
1' enfant? Il est possible de commencer à répondre à 
cette question avec la méthode anatomoclinique. Si 
des lésions focales particulières du cerveau peuvent 
perturber systématiquement une fonction affective, on 
peut supposer que de tels modules pourraient exister. 
La question intéressante pour le développement dans 
ce contexte, sera alors: «À quel âge peut-on démon-
trer la consolidation d' un tel module chez l'enfant, en 
montrant que la même lésion détruit chez celui-ci 
la fonction d'une façon similaire à l'adulte ?». Ou 
mieux, « une telle lésion encourue très précocement 
peut-elle empêcher le développement de la fonction 
en question? » Pour en savoir plus, nous avons revu 
la littérature sur les désordres affectifs postlésionnels 
chez l'adulte et l'enfant. Il en ressort que la littérature 
pédiatrique est beaucoup moins riche à ce niveau que 
ne l'est la littérature sur l'adulte. Nous avons repéré 
tous les cas de lésion très focale que nous avons pu 
trouver dans la littérature scientifique sur les 
24-
D Sommeil paradoxal 
0 Sommeillent 
F IGURE 5-3. - HEURES CORRESPONDANTES À CHAQUE STADE DU 
SOMMEIL EN FONCTION DE L'ÂGE. On ne comprend pas vraiment 
pourquoi l 'humain don de moins en moins en vieillissant, ni 
pourquoi le nourrisson passe tant de temps dans le sommeil 
paradoxal. Ces données proviennent de Habib ( 1993). 
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désordres de l'humeur découlant d'une lésion céré-
brale, tant chez l'adulte que l'enfant. Les tableaux 5-V 
et 5-VI font état des résultats obtenus. 
manie chez l'adulte, et que celui-ci est cortical et 
postérorolandique droit (Braun, Larocque, Daigneault 
et Montour-Proulx, 1999), (tableaux 5-VII et 5-Vlll). 
On constate, à l'instar des études de groupe (Braun, 
Larocque, Daigneault et Montour-Proulx, 1999) qu'il 
n'y a pas de site lésionnel particulièrement sélectif apte 
à produire une dépression, que ce soit chez l'adulte ou 
l'enfant. Tout ce que l'on peut conclure de cette recen-
sion des cas publiés, est qu'une lésion cérébrale focale 
peut effectivement produire une dépression autant chez 
l'adulte que chez le très jeune enfant, et que cette 
lésion pourrait typiquement être télencéphalique. 
Par contre, à l'autre pôle des troubles de l 'humeur, 
on pense d'après les études de cas qu'il existe un site 
de prédilection pour la lésion apte à engendrer une 
Ces cas avec lésion focale confirment ce que l'on 
observe avec des lésions plus diverses étudiés chez de 
grand groupes : la lésion critique pour la manie semble 
effectivement être droite et postérorolandique, (quoique 
parfois aussi frontale droite) tant chez l'adulte que l'en-
fant. Alors que la dépression peut survenir chez le jeune 
enfant, qu'elle soit postlésionnelle, réactionnelle ou 
endogène, la manie est très rare avant l'adolescence 
quelle qu'en soit l'étiologie. Ceci pourrait être partiel-
lement un problème de nomenclature : combien de cas 
de manie pédiatrique reçoivent le diagnostic de trouble 
hypercinétique? 
TABLEAU 5-V. -CAS ADULTES AVEC LËSION CÉRÉBRALE FOCALE ABOUTISSANT À UNE DÉPRESSION. 
ÂGE AU MOMENT LOCALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS RÉFÉRENCES 
DES PREMIERS DE LA LËSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
44 Féminin Temporale gauche Dépression et amnésie Dégénérative ou De Renzi et al, 1987 
massive sémantique sans amnésie infectieuse 
autobiographique 
19 Masculin Pariétale gauche Dépression, agnosie Astrocytome reséqué Ardila et al, 1989 
tactile, apraxie idéomotrice, 
extinction tactile droite 
71 Masculin Frontale droite Dépression majeure, Infarctus Starkstein et al, 1990 
anosognosie non affective, 
héminégligence gauche 
54 Masculin Frontale droite Dépression majeure Méningiome Starkstein et al, 1993 
40 Masculin Temporopariétale Dépression majeure Glioblastome Uribe, 1986 
gauche 
55 Masculin Frontale droite Dépression Astrocytome Carlson, 1977 
68 Masculin Frontale droite Dépression, léthargie Tumeur métastatique Ross et al, 1987 
TABLEAU 5-VI.- CAS D'ENFANTS AVEC LËSION CÉRÉBRALE FOCALE AYANT ABOUTI À UNE DÉPRESSION. 
ÂGE AU MOMENT LOCALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS RÉFÉRENCES 
DES PREMIERS DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
18 mois Féminin Frontale gauche Dépression présente à 8 ans, Contusion post- Braun et al, 1999 
déficit attentionne!, intelligence traumatique 
normale 
4 Masculin Temporopariétale Dépression, épilepsie, déficit Accident Braun et al, 1999 
gauche attentionne!, intelligence vasculaire cérébral 
normale 
Il Masculin Frontale droite Dépression, intelligence Hématome Braun et al, 1999 
normale-faible post-traumatique 
12 Masculin Frontale gauche Dépression, intelligence Contusion Braun et al, 1999 
normale-forte post-traumatique 
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TABLEAU 5-VII. - CAS ADULTES AVEC LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE ABOUTISSANT À UNE MANIE. 
ÂGE AU MOMENT LOCALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS 
DES PREMIERS DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
52 Masculin Temporopariétale Manie psychotique avec Hémorragie 
gauche sévère agitation 
psychomotrice pendant 
28 ans 
66 Masculin Temporo-occipitale Manie Infarctus 
droite 
27 Masculin Frontale gauche Manie Infarctus 
61 Féminin Temporopariétale Manie Méningiome 
droite 
54 Féminin Frontale droite Manie Méningiome 
28 Masculin Temporale droite Manie Astrocytome 
24 Masculin Frontale droite Manie Traumatisme 
crânien 
68 Masculin Temporopariétale Manie psychotique Ablation du lobe 
droite (post -traumatique) 
59 Masculin Temporale droite Hypomanie chronique Hémorragie 
sous-arachnoïdienne 
33 Masculin Temporale droite Manie Lobectomie à 
cause d'épilepsie 
29 Masculin Frontopariétale Psychose maniaque Méningiome 
droite 
57 Masculin Temporale droite Manie psychotique Lobectomie 
6 1 Masculin Frontale droite Manie In farctus 
TABLEAU 5-VIIJ. - CAS D'ENFANTS AVEC LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE ABOUTISSANT À UNE MANIE. 
ÂGE AU MOMENT LOCALISATION 
DES PREMIERS 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
12 Masculin 
15 Masculin 
16 Féminin 
DE LA LÉSION 
Frontopariétale droite 
Temporale droite 
Frontale droite 
CONSIDÉRATIONS 
SYMPTOMATOLOGlQUES 
État maniaque persistant 
Hypomanie persistante 
avec traits psychotiques 
(observée encore à 18 ans) 
Manie 
CONSIDÉRATIONS 
ÉTIOLOGIQUES 
Contusion frontopariétale 
Sclérose hippocampique 
droite et atrophie corticale 
environnante 
Malformation 
artérioveineuse 
RÉFÉRENCES 
Jampala et al, 1983 
Starkstein et al, 1988 
Starkstein et al, 1988 
Starkstein et al, 1988 
Starkstein et al, 1988 
Starkstein et al , 1988 
Starkstein et al, 1988 
Bartolucci et al, 1995 
Cohen et al, 1980 
Kanemoto, 1995 
Oppler, 1950 
Rosenbaum et al, 1975 
Fawcett, 1991 
RÉFÉRENCES 
Cohn et al, 1977 
Johnson et al, 1990 
Gross et al, 1988 
Un des traits fréquemment quoique non nécessai-
rement associés à la manie est le délire. Le délire peut 
aussi être observé dans la schizophrénie paranoïaque. 
Les délires les plus fréquents comportent des idées de 
persécution ou de grandeur. Ces délires sont impré-
gnés d'émotion, à un point tel qu'il devient précaire 
de les qualifier de trouble cognitif ou affectif. Nous 
abordons donc ce thème ici tout en admettant qu'il 
aurait pu être traité ailleurs (tableaux 5-IX et 5-X). 
On constate que le lobe temporal semble pouvoir 
contenir une lésion suffisante pour engendrer un état 
délirant chez l'adulte et J'enfant. 
DÉVELOPPEMENT DE L:ÉMOTION 
L'affectivité englobe des formes simples telle 
l ' humeur (euphorie, dysphorie), des formes inter-
médiaires (les émotions) et des formes complexes 
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TABLEAU 5-lX. - CAS DE LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE SURVENUE À L'ÂGE ADULTE SUIVIE D'UN ÉTAT DÉLIRANT PUR (SANS HALLUCINATION). 
ÂGE AU MOMENT 
DES PREMIERS 
SYMPTÔMES ET 
LOCALISATION 
DE LA LÉSION 
CONSIDÉRATIONS 
SYMPTOMATOLOGIQUES 
CONSIDÉRATIONS 
ÉTIOLOGIQUES 
RÉFÉRENCES 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
56 Masculin Temporopariétale droite Délire avec agitation Infarc tus Capian et al, 1986 
5 1 Masculin Temporopariétale droite Psychose paranoïaque avec 
agitation 
Infarc tus Capian et al, 1986 
TABLEAU 5-X.- CAS DE LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE SURVENUE PENDANT L'ENFANCE SUIVIE D'UN ÉTAT DÉLIRANT PUR (SANS HALLUCINATION). 
ÂGE AU MOMENT 
DES PREMIERS 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
LOCALISATION 
DE LA LÉSION 
CONSIDÉRATIONS 
SYMPTOMATOLOGIQUES 
CONSIDÉRATIONS 
ÉTIOLOGIQUES 
RÉFÉRENCES 
6 Masculin Frontoparié ta le 
gauche 
Psychose paranoïaque sans 
hallucination à 19 ans 
Traumatisme crânien Fujii et al, 1996 
13 Masculin Temporale droite Psychose délirante à partir 
de 18 ans 
Kyste épidermoïde et 
lobectomie 
Mace et al, 1991 
(sentiments) (Braun et Crépeau, 1997). Existe-il des 
syndromes émotionnels qui ne soient pas des 
troubles de J'humeur? Il en existe assurément, chez 
l'enfant comme chez l'adulte. Arrêtons-nous à l' exem-
ple de la colère. On sait qu ' il existe des enfants 
pathologiquement colériques. Ce trait peut être asso-
cié à diverses morbidités (syndrome de Gilles de la 
Tourette, hyperactivité, trouble caractériel, hamar-
tome hypothalamique, syndrome Kleine-Levin, 
Syndrome de Cornelia de Lange, etc.). Mais existe-il 
une lésion apte à produire un syndrome d 'agressivité 
chronique qui puisse nous faire penser à un module 
cérébral sous-jacent? Le recension des écrits scien-
tifiques sur de tels syndromes d ' agressivité postlé-
sionnelle n'est pas très informatif, malheureusement. 
Mais il semble qu ' un des sites de prédilection pour-
rait être le lobe temporal. Devinsky et al (1988) ont 
décrit un homme de 69 ans qui ayant subi un 
accident cérébrovasculaire au lobe temporal gauche 
était devenu très agressif. Martinius (1983) a décrit 
un garçon qui , né avec un kyste amygdalien droit 
é tait chroniquement agressif, et Le vine et al (1981) 
un garçon ayant subi une hémorragie temporale gau-
che à 6 ans qui é tait également devenu aussi très 
agressif. 
Il existe un autre syndrome émotionnel postlésion-
nel très étrange: l'alexithyrnie. Ce syndrome consiste 
en une incapacité à verbaliser ses émotions. Étant 
donné la spécialisation (relative) de l'hémisphère 
droit pour le traitement des émotions et de l' hémi-
. sphère gauche (fortement) pour le traitement et la 
production du langage, on peut supposer qu'une 
lésion de la grande commissure interhémisphérique, 
le corps calleux, devrait créer une disjonction entre le 
vécu affectif (lui-même intact) et le compte rendu 
verbal de ce vécu (la fonction verbale étant pourtant, 
en soi, intacte). TenHouten et al (1987) ont observé 
que leurs patients callosotomisés à l'âge adulte obte-
naient effectivement des scores pathologiquement 
élevés sur une échelle d' alexithymie. Buchanan et al 
(1987) ont décrit le cas d'un homme né avec une agé-
nésie calleuse qui était alexithymique. Malheureuse-
ment, personne ne semble avoir publié d'étude de 
groupe sur ce thème. 
Un trouble émotionnel peut se manifester aussi 
dans le ton de voix lors de la parole. Quand la tonali-
té affective de la voix est particulièrement émous-
sée suite à une lésion cérébrale, on appose le dia-
gnostic de dysprosodie (trouble de la « prose»). Nous 
avons recensé les cas individuels de dysprosodie 
causée par une lésion focale du cerveau (tableaux 5-
XI et 5-XII)·. 
La lésion la plus petite et la plus typique montrée 
par Gorelick et Ross ( 1987) pour la dysprosodie 
expressive est frontale droite- du moins en ce qui 
concerne l ' adulte. Il semble que l 'on puisse croire, 
provisoirement, qu'il en va de même chez l'enfant. 
Toutefois, on manque d' exemples chez J'enfant avant 
l'âge de 10 ans. Ceci pourrait être dû à une difficulté 
de repérage de la dysprosodie infantile due à la 
grande variété des tonalités du langage chez les 
jeunes enfants normaux, qui rendent difficile l 'iden-
tification de l'exception . 
De la même façon que la voix révèle l'état émo-
tionnel, l'expression faciale le fait aussi. Toutefois, 
contrairement à la dysprosodie qui est plus facilement 
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TABLEAU 5-Xl.- CAS AYANT SUBI UNE LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE À L'ÂGE ADULTE SUIVIE D'UNE DYSPROSODIE EXPRESSIVE. 
ÂGE AU MOMENT 
DES PREMIERS 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
LOCALISATION 
DE LA LÉSION 
CONSIDÉRATIONS 
SYMPTOMATOLOGIQUES 
CONSIDÉRATIONS 
ÉTIOLOGIQUES 
RÉFÉRENCES 
33 Féminin Frontale gauche Dysprosodie expressive, 
hémiparésie droite 
1 n farcissement de 1' artère 
carotide antérieure 
Bigler, 1988 
30 Masculin Frontale droite Dysprosodie expressive, 
hémiparésie gauche, 
déficit mnésique 
Tumeur reséquée Stringer et al, 1991 
TABLEAU 5-XII.- CAS AYANT SUBI UNE LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE PENDANT L'ENFANCE SUIVIE D'UNE DYSPROSODIE EXPRESSIVE. 
ÂGE AU MOMENT LOCALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS RÉFÉRENCES 
DES PREMIERS DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
JO Féminin Frontal droit, Léthargie initiale, faiblesse Hématome entouré Bell et al, 1990 
pariétal postérieur du visage inférieur gauche, d'œdème 
droit hémiparésie gauche légère, 
hyperréflexie, signe de Babinski, 
perte d'intonation expressi ve. 
JO Féminin Région Pas de vocalisations spontanées, Fracture du crâne avec Bell et al, 1990 
frontopariétale léthargie, voix monotone, enfoncement (coup de 
droite affect plat 
identifiable en clinique dans son versant expressif, le 
trouble de traitement des expressions ou identités 
faciales (prosopagnosie) est plus communément 
repéré en clinique sur le versant réceptif (tableaux 5-
xm et 5-XIV). 
Ici, on constate que la prosopagnosie peut être 
engendrée par une lésion focale survenue très tôt dans 
la vie. Toutefois, curieusement, le site de la lésion, 
chez l'enfant, ne surplombe pratiquement pas le site 
adulte (lobe temporal droit en premier lieu, et parié-
tal droit en deuxième). Les enfants reconnaissent les 
visages très tôt dans la vie, et leur performance n'évo-
lue plus avant même la puberté. Un enfant qui ne peut 
reconnaître par le visage ses propres parents sera faci-
lement reconnu et repéré cliniquement. 
DÉVELOPPEMENT DES FONCTIONS 
INTERPERSONNELLES ET SOCIALES 
Au-delà du rapport à l'adulte nourricier, l'enfant en 
âge préscolaire découvre, bien entendu, les autres 
enfants. Sa relation avec ceux-ci évoluera aussi très 
rapidement (figure 5-4). 
On ne peut passer sous silence la célèbre analyse 
d'Erickson des cycles du développement psychose-
sabot de cheval) 
cial. Le tableau 5-XV récapitule les principaux élé-
ments de la théorie d'Erickson de la naissance jusqu'à 
1' adolescence. 
Une façon intéressante et originale de se représenter 
le développement de l'affectivité est de voir comment 
évoluent les réactions «normales » des enfants à une 
catastrophe du type mort d'un parent. L'évolution de 
ces réactions reflète clairement l'enrichissement du 
répertoire affectif au cours du développement de l'en-
fant. En particulier, on remarquera que les réactions 
affectives deviennent de plus en plus complexes (réac-
tions moins directement rattachables à la tristesse pure), 
reflètent l'autonomie d'action de l'enfant (comporte-
ments déviants dans des sphères moins directement 
liées à la vie familiale), ainsi que l'expression de plus 
en plus cognitive des réactions (troubles cognitivo-
affectifs ). Green (1986) a inventorié ces changements 
en fonction de l'âge (tableau 5-XVI). L'interprétation 
que l'on fera des données de Green devrait prendre en 
compte le fait que bien que les réactions affectives 
répertoriées soient normales, elles varient dans leur 
intensité, les formes plus douces pouvant être considé-
rées comme étant adaptatives, mais les formes plus 
intenses ou trop prolongées ou trop complexes pouvant 
être considérées comme mal adaptées. 
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TABLEAU 5-XIII.- CAS AYANT SUBI UNE LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE À L'ÂGE ADULTE SUIVIE D'UNE PROSOPAGNOSIE RÉCEPTIVE. 
ÂGE AU MOMENT LoCALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS RÉFÉRENCES 
DES PREMIERS DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
SYMPT0MES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
82 Féminin Temporo-occipitale Prosopagnosie, négligence à Infarctus Takahashi et al, 1995 
droite gauche, trouble visuoconstructif 
70 Masculin Temporo-occipitale Prosopagnosie, désorientation Infarctus Takahashi et al, 1995 
droite topographique, négligence à 
gauche, trouble visuoconstructif 
64 Masculin Temporo-occipitale Prosopagnosie Hémorragie Landis et al, 1986 
droite 
68 Féminin Temporale droite Prosopagnosie amnésique sans Atrophie progressive Evans et al, 1995 
autres déficits du lobe temporal droit 
49 Masculin Pariéto-occipitale Prosopagnosie Hématome et Landis et al, 1986 
droite oligodendrogliome 
73 Masculin Pariéto-occipitale Prosopagnosie précédée d'un Infarctus De Renzi, 1986 
droite déficit topographique transitoire 
66 Masculin Pariéto-occipitale Prosopagnosie précédée de déficits Infarctus De Renzi, 1986 
droite topographique et praxique et 
héminégligence transitoires 
TABLEAU 5-XJV.- CAS AYANT SUBI UNE LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE PENDANT L'ENFANCE SUIVIE D'UNE PROSOPAGNOSIE RÉCEPTIVE. 
ÂGE AU MOMENT LOCALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS RÉFËRENCES 
DES PREMIERS DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
SYMPT0MES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
Masculin Pariéto-occipitale Prosopagnosie amnésique pour la Porencéphal ie Mancini et al, 1994 
(lésion congénitale) gauche reconnaissance de visages célèbres postischémique avec 
et parenté de 2e degré, mais pas épilepsie subséquente 
de 1er degré, déficit de discrimination 
des identités de visages, QI de 60, 
mais plusieurs fonctions préservées 
dont la discrimination d'expressions 
faciales 
Masculin Occipitale droite Prosopagnosie de discrimination Angiomatose Sturge- Mancini et al, 1994 
(lésion congénitale) d'identités et expressions faciales Weber avec épilepsie 
sans amnésie dans la reconnaissance subséquente 
de visages célèbres, QI de 96 
12 mois Féminin Frontale droite Prosopagnosie de discrimination Kyste porencéphalique Mancini et al, 1994 
avec légère d'identités de visages avec postischémique avec 
atrophie de préservation de la reconnaissance EEG épileptiforme 
l'hémisphère de visages célèbres et 
discrimination d'expressions 
faciales, QI de 49 
D~VELOPPEMENT DE LA PERSONNALIT~ identitaires. Une telle théorie ne pourra que réifier des 
états mentaux. La personnalité humaine connaît des 
mutations, dans le développement, d'une telle ampleur 
que l'on ne puisse pas construire de modèle sur le 
développement dans son ensemble. Nous ne connais-
sons aucune théorie unifiée et englobante sur le déve-
Il est extrêmement difficile de conceptualiser le 
développement de la personnalité humaine. D'abord, 
le concept même de personnalité est très flou et sup-
pose 1' adhésion à une quelconque théorie de traits 
86 NEUROPSYCHOLOGIE DU DÉVELOPPEMENT 
............. 
·..... Jeu parallèle 
.... , / 
.... 
.... 
.... .;•; 
· .... 
Jeu solitaire 
' -... ·-·-·- .,.,.·' --. 
·-· ... -
' 
' 
' 
' 
' 
,'--------- ~ 
' Jeu coopératif 
,' """"------
--------' QL-----------------------------------
2-2,5 2,5 - 3 3 - 3,5 3,5 - 4 
Âge (en années) 
4 -4,5 
FiGURE 5-4. - STYLES INTERPERSONNELS DANS LE JEU EN FONCTION 
DE L'ÂGE Les styles de j eu de l 'enfant évoluent, entre autres, en 
fonction de leur développement cognitif et social. Ces données 
proviennent de Parten ( 1932-1933; Shell et Hall, 1979). 
loppement de la personnalité. A fortiori, on ne trouvera 
aucun traité sur la neuropsychologie du développe-
ment de la personnalité pendant l'enfance. C'est 
pourquoi la plupart des précis universitaires sur le 
développement n' incluent pas de chapitre réservé au 
développement de la personnalité à proprement par-
ler. La personnalité est tributaire de systèmes psy-
chiques plus limités et mieux campés (affectivité, 
rapports interpersonnels et sociaux, aptitudes cogni-
tives, développement physique, etc.). Ce sont ces 
domaines que l'on préfère traiter dans les précis por-
tant sur Je développement humain. 
Néanmoins, nous allons prendre Je risque, ici, de 
traiter de la personnalité humaine, dans le contexte 
du développement cérébral. Nous allons nous limiter 
toutefois à l'analyse des effets de lésions focales sur 
certains aspects particuliers de la personnalité. Ces 
aspects particu liers de la personnalité nous sont don-
nés par la négative, en quelque sorte, par la psychia-
trie. La psychiatrie nous montre, par les syndromes, 
des aspects de la personnalité qui peuvent être 
atteints de façon grave et relativement bien identi-
fiable. Mieux, il existe une littérature sur les lésions 
focales aptes à générer des syndromes psychiatriques 
précis. Cette littérature est disparate et peu connue, 
c'est pourquoi notre effort consistera à rassembler 
des éléments utiles pour comprendre dans quelle 
mesure il pourrait exister des « modules» cérébraux 
TABLEAU 5-XV. - SCHÉMATISATION ABRÉGÉE DES 5 PREMIERS STADES DU DÉVELOPPEMENT PSYCHO-SOCIAL SELON LE MODÈLE 
D' ERICKSON (1963). 
STADE (ÂGE CRISES RELATIONS MODALITÉS R~OLUTION 
APPROXIMATIF) PSYCHOSOCIALES SIGNIFICATIVES PSYCHOSOCIALES FAVORABLE 
l. De la naissance Confiance/méfiance Figure maternelle Obtenir/donner en retour Énergie et espoir 
à la première année 
Il. Deuxième année Autonomie/honte, Figures parentales Avoir/donner Contrôle de soi et 
doute volonté 
m. Troisième à Initiative/culpabilité Noyau familial Faire (en visant un but) Direction et 
cinquième année Faire semblant (en jouant) intention 
IV. Sixième année au Industrieux/ Voisinage/école Compétition/coopération Méthode et 
début de 1' adolescence infériorité compétence 
V. Adolescence Identité et déni/ Groupes de pairs et Être soi-même Dévouement et 
identité diffuse groupes extérieurs/ (authenticité) fidélité 
modèles de leadership Partage de soi 
TABLEAU 5-XVJ.- ÉVOLUTION DES RÉACTIONS AFFECTIVES À LA MORT D'UN PARENT CHEZ L'ENFANT. 
NOURRISSON 
Peur, refus al imentaire, perte pondérale, trouble du sommeil, perte du contrôle de ses selles ou urines, irritabilité, retard du déve-
loppement, perte du langage 
ENFANT EN ÂGE PRÉSCOLAIRE 
Encoprésie, constipation, hyperacti vité, énurésie, cauchemars, crises de colère, pleurs 
ENFANT EN ÂGE SCOLAIRE 
Décrochage scolaire, faible rendement scolaire, concentration déficitaire, plaintes somatiques (céphalées, douleur abdominale, 
fatigue), comportement antisocial (mensonges, petits vols), pleurs 
ADOLESCENT 
Abandon scolaire, faible rendement scolaire, dépression, tentative de suicide, désordre de conduite (promiscuité sexuelle, 
drogues, délinquance), plaintes somatiques 
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qui, s' ils sont détruits, portent atteinte à des aspects 
« préci s» de la personnalité, et à quel âge de tels 
modules semblent pouvoir se consolider dans le cer-
veau. À cet effet nous allons traiter de deux dimen-
sions, l'altération du niveau de base psychomoteur et 
la psychose. Ces deux désordres sont des troubles de 
la personnalité en ceci qu'ils ne peuvent être cir-
conscrits à un seul des domaines psychiques plus 
limités (relations interpersonnelles et sociales, affec-
tivité, habiletés cognitives, développement phy-
sique, etc.). 
Activation psychomotrice 
Un des aspects de base de la personnalité est le 
niveau d' activation psychomotrice. Disons qu'à cette 
rubrique, nous imaginons que la personnalité peut 
aller de l'extrême «amorphe, adynamique, inerte, 
léthargique », à l 'extrême «agité, verbomoteur, aka-
thisique ». Nous prenons soin d 'exclure ici toute 
atteinte grave à la fonction phorique. Toute présence 
de véritable dépression ou manie sera ici exclue. 
Nous dénommons le premier extrême, «pseudo-
dépression» (Biumer et Benson, 1983) et le deu-
xième «pseudo-manie » (Braun et al, 1999). Nous 
avons pu repérer suffisamment de cas avec lésion 
corticale focale (unilatérale) présentant l'un ou 
l'autre de ces états (chroniques) pour systématiser 
le tout sous forme de tableau (tableaux 5-XVII à 
5-XX). 
On constate que s' il existe un site lésionnel critique 
chez l'adulte, celui-ci est le même que celui de la 
manie (voir tableau 5-XV), c'est-à-dire postérorolan-
dique droit. Force est de reconnaître toutefois que 
même si une lésion focale semble pouvoir engendrer 
un état de pseudo manie chronique à partir de la nais-
sance, le site lésionnel critique, lui, semble être moins 
nettement localisé. Bien qu' il soit nettement postéro-
rolandique, il ne semble pas pouvoir être placé dans 
l' un ou l'autre des hémisphères. 
Les cas rassemblés ici nous suggèrent que le site 
critique pour une pseudo-dépression, chez l'adulte, 
serait le lobe frontal gauche en premier lieu. La ten-
dance chez l'enfant est la même: le site lésionnel cri-
tique pourrait être le lobe frontal gauche, et la lésion 
produisant ce syndrome peut survenir très tôt dans la 
vie. 
Nous pensons donc qu'il existe une modularité 
cérébrale du niveau de base psychomoteur, et que 
celle-ci s' installe et se consolide très tôt dans le déve-
loppement (Braun et al, 1999). 
Psychose 
La psychose touche tous les aspects de la person-
nalité, mais d'une façon bien particulière. Le classe-
ment de la psychose comme désordre cognitif ou 
affectif est presque futile, en ceci que ces deux 
sphères sont habituellement touchées, surtout si la 
psychose comporte hallucinations et délires. Étant 
donné que le rapport interpersonnel est extrêmement 
compromis par l'état psychotique chronique, nous 
avons choisi de présenter ici ce type de psychose 
lourde, tout en reconnaissant que ce thème aurait pu 
être traité ailleurs. Notre intérêt est de montrer qu' il 
existe des sites cérébraux critiques pour la psychose, 
chez l'adulte et même chez l'enfant. Nous pensons 
qu ' une telle démonstration peut nous donner des 
informations, même très indirectement, sur le déve-
loppement cérébral de la personnalité (tableaux 5-XXI 
et 5-XXII). 
Il ne semble pas exister de site vraiment typique 
pour les lésions aptes à produire une psychose 
majeure (avec hallucinations et délires), que ce soit 
chez l'adulte ou l'enfant. Toutefois, les deux tableaux 
qui précèdent suggèrent que ce type de psychose peut 
certainement découler d'une lésion focale. Cette 
lésion semble se situer le plus souvent au lobe tem-
poral droit chez l'adulte, ou bien, moins souvent, à la 
région frontale. Les sites critiques pour la psychose 
postlésionnelle chez l'enfant semblent être à peu près 
les mêmes que chez l'adulte, cependant le côté de la 
T ABLEAU 5-XVIJ.- CAS AVEC LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE SURVENUE À L'ÂGE ADULTE SUIVIE D'UN ÉTAT PSEUDO-MANIAQUE (AGITATION 
SANS EUPHORIE). 
Â GE AU MOMENT L OCALISATION 
DES PREMIERS DE LA LÉSION 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
84 Masculin Pariétotemporale 
droite 
64 Féminin Pariétotemporale 
droite 
68 Féminin Pariétale droite 
60 Masculin Temporale droite 
CONSIDÉRATIONS 
SYMPTOMATOLOGIQUES 
Agitation, peurs extrêmes 
Agitation avec labilité 
émotionnelle 
Agitation et hostilité 
Agitation avec trouble 
délirant et humeur dépressive 
CONSIDÉRATIONS 
ÉTIOLOGIQUES 
1nfarctus 
Infarctus 
Infarctus 
Encéphalite herpétique 
RÉFÉRENCES 
Capian et al, 1986 
Capian et al, 1986 
Schmidley el al, 1984 
Laurent et al, 1990 
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TABLEAU 5-XVIII. - CAS AVEC LÉSION C~R~BRALE FOCALE SURVENUE PENDANT L'ENFANCE SUIVIE D'UN ÉTAT PSEUDO-MANIAQUE 
(AGITATION SANS EUPHORIE). 
Â GE AU MOMENT LOCALISATION 
DES PREMIERS DE LA LÉSION 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
Féminin Temporale droite 
(lésion congénitale) 
2 mois Masculin Pariétale gauche 
2 mois Masculin Pariétale droite 
18 mois Masculin Pariétotemporale 
gauche 
4 Masculin Pariétale droite 
5 Masculin Pariétale droite 
6 Masculin Temporale gauche 
(toute la moitié 
antérieure) 
7 Masculin Temporale gauche 
9 Masculin Temporale gauche 
CONSID~RATIONS 
SYMPTOMATOLOGIQUES 
Hyperactivité avec déficit 
attentionne! 
Hyperactivité avec déficit 
attentionne! tout au long 
de l'enfance 
Hyperactivité observée 
à J'école 
Hyperactivité observée 
à 7 ans 
Hyperactivité avec déficit 
attentionne! 
Hyperactivité avec déficit 
attentionne! 
Hyperactivité, alexie et 
agraphie (non acquisition 
jusqu'à l'âge adulte), 
agressivité observées à 8 ans 
Hyperactivité avec important 
déficit attentionne! 
Hyperactivité légère avec 
important déficit attentionne! 
CONSID~RATIONS 
~TIOLOGIQUES 
Hypodensité en 
tomographie transaxiale 
Hémorragie 
Hémorragie 
Abcès cérébral 
Déshydratation liée à une 
fièvre, suivie d'épilepsie 
Traumatisme crânien 
avec fracture 
Hémorragie suivie 
d'épilepsie et lobectomie 
à 8 ans 
Kyste arachnoïdien 
Kyste arachnoïdien 
RÉFÉRENCES 
Voeller, 1986 
Bigler, 1991 
Bigler, 1988 
Rourke et al, 1983 
Voeller, 1986 
Voeller, 1986 
Levi ne et al, 1981 
Millichap, 1997 
Millichap, 1997 
TABLEAU 5-XlX. - CAS AVEC LÉSION C~R~BRALE FOCALE SURVENUE À L'ÂGE ADULTE SUIVIE D'UN ÉTAT PSEUDO-D~PRESSIF (LÉTHAR-
GIE SANS DYSPHORJE). 
ÂGE AU MOMENT LOCALISATION 
DES PREMIERS DE LA LÉSION 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
63 Masculin Frontale médiane 
interne gauche 
27 Masculin Frontale gauche 
51 Masculi n Frontale gauche 
massive 
46 Masculin Frontale gauche 
35 Féminin Frontale gauche 
23 Masculin Frontotemporale 
gauche 
27 Masculin Frontale gauche 
72 Masculin Occipitotemporale 
gauche 
CONSID~RATIONS 
SYMPTOMATOLOGIQUES 
<<Apathie>> et << irri tabilité>> 
<<Apathie>> 
Apathie << pseudo-dépressive>> 
sans autres déficits cognitifs 
Pseudo-dépression 
Adynamie et mutisme 
Léthargie et indi fférence 
Léthargie et indifférence 
Léthargie persistante 
CONSID~RATIONS 
ÉTIOLOGIQUES 
Néoplasme 
Traumatisme 
Astrocytome-oligoden-
drogliome reséqué 
Lobectomie 
Infarctus 
Contusions traumatiques 
Contusions traumatiques 
Accident vasculaire 
cérébral 
RÉFÉRENCES 
Filley et al, 1995 
Parker et al, 1992 
Goldstein et al, 1993 
Blumer et al, 1975 
Damasio et al, 1983 
Marin et al, 1995 
Parker, 1992 
Devinsky et al, 1988 
Note : Les lésions bipallidales (Laplane et al, 1989; De-Poorter et al, 1991) et bicingulaires (Nemeth et al, 1988) ont été documentées à 
plusieurs reprises comme étant aptes à induire un syndrome d'apathie pathologique nommé <<dyshormie >>, «adynamie», etc. Ces phéno-
mènes restent à être rapportés chez l'enfant. 
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TABLEAU 5-X.X. -CAS AVEC LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE SURVENUE PENDANT L'ENFANCE SUIVIE D'UN trAT PSEUDO-DÉPRESSIF (LÉTHARGIE 
SANS DYSPHORIE). 
ÂGE AU MOMENT LOCALISATION 
DES PREMIERS DE LA LÉSION 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
4 mois Masculin Pariétale gauche 
12 mois Féminin Frontale gauche 
avec extension 
sous-corticale 
4 mois Masculin Fronto-pariétale 
droite 
CONSIDÉRATIONS 
SYMPTOMATOLOGIQUES 
Léthargie psychomotrice persistante 
Pseudo-dépression (inertie 
cognitive et comportementale) 
Pseudo-dépression, mutisme électif, 
léthargie, lenteur d'élocution avec 
recherche du mot 
CoNSIDÉRATIONS 
ÉTIOLOGIQUES 
Hémorragie 
Hémangiome 
caverneux 
Infarctus 
RÉFÉRENCES 
Chang et al, 1992 
Daigneault et al, 1997 
Burd et al, 1990 
TABLEAU 5-X.XJ. - CAS AVEC LÉSION FOCALE SURVENUE À L'ÂGE ADULTE SUIVIE D'UNE PSYCHOSE COMPORTANT HALLUCINATIONS 
ET DÉLIRES. 
ÂGE AU MOMENT LOCALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS RÉFÉRENCES 
DES PREMIERS DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
58 Féminin Temporopariétale Hallucinations, délires et apraxie Hémorragie Le vine et al, 1982 
droite de construction 
23 Féminin Temporopariétale Hallucinations, délires, agitation Infarctus Levi ne et al, 1982 
droite et apraxie de construction 
61 Féminin Temporopariétale Hallucinations, délires, agitation Contusions Le vine et al, 1982 
droite et apraxie de construction 
85 Féminin Temporopariétale Hallucinations, délires, agitation, Hémorragie Levine et al, 1982 
droite apraxie de construction et 
héminégligence gauche 
71 Féminin Temporopariétale Hallucinations visuelles et auditives Infarctus Schmidley et al, 1984 
droite et confusion 
72 Féminin Temporo-pariéto- Hallucinations visuelles et Infarctus Peroutka et al, 1982 
occipitale droite auditives et délire 
47 Féminin Pariéto-occipitale Hallucinations et délires persistants Hémorragie Levi ne et al, 1982 
droite et apraxie de construction 
61 Féminin Fronto-pariéto- Schizophrénie postlésionnelle Kyste arachnoïdien Cullum et al, 1994 
temporale droite 
33 Féminin Frontale gauche Hallucinations, labil.ité Méningiome rond Berg, 1988 
émotionnelle, délire de !Ocm 
41 Masculin Frontale gauche Schizophrénie paranoïaque Gliome Blustein et al, 1972 
31 Mascul in Frontale gauche Schizophrénie Hématome provenant Carlson, 1977 
d'une rupture 
d'anévrisme 
lésion ne semble en rien prédire le risque particulier 
pour cette affection chez l'enfant. Néanmoins, il est 
important de constater que la lésion peut survenir en 
très bas âge, ce qui suggère une modularité étonnam-
ment marquée de ce désordre. 
Que signifie tout cela pour le développement nor-
mal? Il n'est pas facile de tirer des enseignements de 
cette pathologie pour comprendre le développement 
normal. Sommes-nous tous porteurs de circuits spé-
cialisés qui intègrent Je flux de notre champ perceptif 
et cognitif de façon à le garder cohérant et à l' empê-
cher de se fragmenter ou de dériver ? Y a t-il des cir-
cuits cérébraux spécifiques qui sont consacrés à nous 
éviter d'halluciner ou délirer? Ou plutôt doit-on pen-
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T ABLEAU 5-XXIl. - CAS AVEC LÉSION FOCALE SURVENUE À L'ÂGE ADULTE SUIVIE D' UNE PSYCHOSE COMPORTANT HALLUCINATIONS ET DÉLIRES. 
ÂGE AU MOMENT LocALISATION 
DES PREMIERS DE LA LÉSION 
CONSIDÉRATIONS 
SYMPTOMAWLOGIQUES 
CONSIDÉRATIONS 
ÉTIOLOGIQUES 
RÉFÉRENCES 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
Masculin Bifronta le Traits « psychotiques et Hématome sous-durai Priee et al, 1990 
(lésion congénitale) antisociaux à partir de huit ans>> 
24 mois Masculin Temporale droite Psychose schizophrénique à Sclérose et lobectomie Mace et al, 199 1 
7 Masculin Temporale gauche 
partir de 19 ans 
Psychose schizophrénique 
12 ans après la lésion 
Anomalie vascula ire McDade, 199 1 
(Moya-Moya) 
10 Masculi n Temporale droi te Schizophrénie à 24 ans NB : Lobectomie à 23 ans Mace et al, 1991 
14 Masculin Temporale gauche Psychose persistante Kyste arachnoïdien Apter, 1982 
ser que les aires cérébrales nécessaires à ne pas hal-
luciner et délirer sont simplement importantes pour 
les perceptions et cognitions normales, et que le cor-
tex environnant, livré à lui-même suite à une lésion, 
fera tout simplement un moins bon travail , engen-
drant alors les hallucinations et délires? 
DÉVELOPPEMENT DU SENS MORAL 
Fidèle à son style dans les autres domaines du déve-
loppement mental, Piaget a énormément insisté sur les 
aspects cognitifs du développement du sens moral. 
Une version plus étoffée (que celle de Piaget) de l'ap-
proche cognüiviste du développement du sens moral 
nous provient de Kohlberg (1976), (tableau 5-XXITI). 
On pourrait penser que le développement du sens 
moral ne peut s'articuler sur le développement des 
systèmes cérébraux, le rapport étant beaucoup trop 
flou. Pourtant, on peut quand même dégager quelques 
pistes de réflexion. Rappelons-nous l ' importance du 
T ABLEAU 5-XXill . - STADES DU DÉVELOPPEMENT MORAL. 
STADE 
Niveau 1. P rémoral 
Stade 1 Punition et orientation de 1' obéissance 
Stade 2 Hédonisme instrumental naï f 
Niveau II. Morale limitée au rôle conventionnel 
Stade 3 Morale du bon-garçon bonne-fi lle, recherche 
1 'approbation des autres 
Stade 4 Morale autoritaire 
Niveau m. Principes moraux 
Stade 5 Morale de contrat, des droits indi viduels e t des 
lois acceptées démocratiquement 
Stade 6 Morale des principes individuels de la conscience 
tempérament du jeune enfant dans son propre déve-
loppement. Nous sommes persuadés que les valeurs 
et mœurs de l'enfant plus âgé et de l'adulte n'échap-
peront pas toujours aux limites du tempérament déjà 
entrevues chez le nourrisson. En étudiant les psycho-
pathes rétrospectivement, ou les enfants caractériels 
prospectivement, on découvre que l'immoralité (ou 
amoralité) adulte se manifeste déjà non seulement 
dans les mauvais rapports interpersonnels précoces, 
mais aussi dans la structure élémentaire du tempéra-
ment du nourrisson (bébés colériques, etc.). 
Le psychopathe représente un prototype intéres-
sant de l' amoralité. Mettra-t-on l'accent sur la turpi-
tude émotionnelle (faible empathie) de l'adulte 
immoral, ou sur son impulsivité cognitive? Dans 
leur analyse des lésions précoces pouvant produire 
un profil psychopathe chez l'enfant, Daigneault, 
Braun et Montes ( 1997) ont insisté sur le lobe fron-
tal comme site de prédilection. Ils ont aussi montré 
toutefois, qu ' une lésion frontale médiane gauche 
peut rendre un enfant extrêmement inerte sur le plan 
COMPORTEMENT ILLUSTRATIF 
Obéit aux règles pour évite r la punition 
Se conforme pour obtenir une récompense, pour avoir des 
faveurs en retour 
Se conforme pour éviter la désapprobation et le reje t des autres 
Se conforme pour éviter la censure par les autorités légales, 
provoquant de la culpabilité 
Se conforme pour maintenir le respect de juges impartiaux qui 
jugent pour le bien-être de la communauté 
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cognitif sans pour autant lui donner un profil de 
désordre caractériel. Par ailleurs, Lapierre, Braun et 
Hodgins (1995) prétendent avoir montré que le cor-
tex orbitofrontal du psychopathe adulte est probable-
ment dysfonctionnel. Ceci est en conformité avec ce 
que l'on connaît des lésions produisant des psycho-
pathies acquises chez l'adulte. Dans la mesure où la 
psychopathie peut être considérée comme une patho-
logie de la fonction morale, que sait-on des cas de 
psychopathie acquise suite à une lésion cérébrale 
focale? Le résultat de notre recension de la littérature 
scientifique sur ce sujet se trouve dans les tableaux 
5-XXIV et 5-XXV. 
On constate que la psychopathie (et donc par infé-
rence, un certain aspect de la fonction morale nor-
male) semble reposer sur un module cérébral cortical 
bien localisé, c'est-à-dire en région frontale (peut-être 
plus particulièrement orbitofrontale), et ceci autant 
chez l'adulte que chez le très jeune enfant. 
Il existe une autre pathologie de la fonction morale 
qui représente une déviation presque diamétralement 
opposée à celle de la psychopathie : le syndrome 
obsessionnel-compulsif. En effet, un des traits cardi-
naux du syndrome obsessionnel-compulsif est l'hy-
permoralisme : vérification excessive, méticulosité, 
propreté, minutie, culpabilité, etc. Le patient est aux 
prises avec un tel excès de la fonction morale, qu'il 
compromet son adaptation sociale et son équilibre 
émotionnel. Nous avons pu repérer un certain nombre 
de cas ayant développé ce syndrome suite à une lésion 
focale du cerveau (tableaux 5-XXVI et 5-XXVII). 
On constate que le site de prédilection pour les 
lésions aptes à entraîner un syndrome obsessionnel-
compulsif, tant chez l'adulte que chez l'enfant, est le 
groupe des noyaux gris de la base (noyaux putami-
al, pallidal, caudé, thalamique). De surcroît, la lésion 
acquise très tôt dans la vie, avant même que ne se 
soit développée une véritable fonction morale, peut 
TABLEAU 5-XXIV. - CAS DE LésiON CÉRÉBRALE FOCALE ACQUISE À L'ÂGE ADULTE ET AYANT ENTRÂLNÉ UNE PERSONNALITÉ 
PSYCHOPATHIQUE. 
ÂGE AU MOMENT LOCALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS RÉftRENCES 
DES PREMIERS DE LA LésiON SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
35 Masculin Orbitofrontale bilatérale Psychopathie acquise Tumeur et excision Eslinger et al, 1985 
33 Masculin Cortex orbitofrontal gauche Psychopathie acquise Adénome opéré Meyers et al, 1992 
32 Masculin Orbitofrontale bilatérale Psychopathie acquise Traumatisme crânien Malloy et al, 1993 
TABLEAU 5-XXV. - CAS DE LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE ACQUISE PENDANT L'ENFANCE ET AYANT ENTRAÎNÉ UNE PERSONNALITÉ 
PSYCHOPATHIQUE. 
ÂGE AU MOMENT LOCALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS RÉFÉRENCES 
DES PREMIERS DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
Masculin Bi frontale Traits << psychotiques et Hématome sous-durai Priee et al, 1990 
(lésion congénitale) antisociaux à partir de huit ans>> 
36 mois Masculin Frontale gauche Délinquance à 15 ans Traumatisme Golden, 1984 
4 Féminin Hyperdensité b i frontale Personnalité antisociale Traumatisme crânien Priee et al, 1990 
observée à l'âge adulte à partir de 5 ans 
4 Masculin Pôle frontal droit Personalité antisociale à 6 ans Traumatisme pénétrant Marlowe, 1992 
6 Masculin Frontale gauche Personnalité antisociale toujours Traumatisme crânien Mateeret al, 1991 
présente à Il ans 
7 Féminin Frontale gauche Personnalité antisociale toujours Hémorragie Es! inger et al, 1992 
présente à l'âge de 33 ans 
9 Masculin Frontotemporale Personnalité antisociale toujours Traumatisme crânien Williams et al, 1992 
gauche présente à 15 ans avec fracture 
I 1 Masculin Frontale bilatérale Personnalité antisociale toujours Traumatisme crânien Williams et al, 1992 
présente 4 ans plus tard 
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TABLEAU 5-X:XVJ.- CAS AYANT SUBI À L'ÂGE ADULTE UNE LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE SUIVIE D'UN SYNDROME OBSESSIONNEL-COMPULSIF. 
ÂGE AU MOMENT LOCALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS RÉFÉRENCES 
DES PREMLERS DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
34 Masculin Pallidale bilatérale Dépression suivie d'une tentative Intoxication au Escalona et al, 1997 
de suicide au monoxyde de carbone, monoxyde de carbone 
émergence d'un syndrome 
obsessionnel-compulsif et 
disparition des aspects dépressifs 
53 Masculin Lenticulaire bilatérale Personnalité obsessionnelle- Réaction Laplane et al, 1989 
compulsive anaphylactique 
23 Masculin Lenticulaire bilatérale Personnalité obsessionnelle- Empoisonnement au Laplane et al, 1989 
compulsive monoxyde de carbone 
54 Féminin Frontale droite Syndrome obsessionnel-compulsif, Méningiome Seibyl et al, 1989 
émoussement affectif, agitation 
45 Masculin Temporale droite Personnalité obsessionnelle, Méningiome Blustein et al, 1972 
aspects dépressifs et paranoïdes 
TABLEAU 5-XXVIJ.- CAS AYANT SUBI À L'ENFANCE UNE LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE SUIVIE D'UN SYNDROME OBSESSIONNEL-COMPULSIF. 
ÂGE AU MOMENT LOCALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS RÉFÉRENCES 
DES PREMIERS DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
Masculin Putamen droit Syndrome obsessionnel-compulsif Infarctus suite à une Hebebrand 
(lésion congénitale) à 16 ans varicelle et al, 1993 
4 Masculin Substance grise péri- Comportements compulsifs de Blocage de l'aqueduc Peterson et 
aqueductale droite, vérification, rangement, listes. cérébral par une lésion al, 1996 
noyau rouge droit, Cauchemars, dépression, cljgnements tectale droite 
thalamus postéro- répétés, grimaces, clonies brachiales, 
inférieur droit déficit visuomoteur sévère, hyperactivité 
avec désordres attentionnels, migraines, 
nausées 
7 Masculin Pariétale gauche et Regard porté vers la gauche, rotation Oligodendrogliome et Peterson et 
gyrus cingulaire, de la tête vers la gauche, mouvements astrocytome avec al, 1996 
fornix, noyau caudé, des mains, jambes, tête, langue, caractéristiques 
corps calleux compulsion de frapper les gens anaplasiques 
8 Féminin Hypothalamus, Tics faciaux unilatéraux (gauche), Astrocytome malin Peterson et 
thalamus, corps tics vocaux, stéréotypies compulsives. (classe II) au chiasma al, 1996 
genouillé, capsule Après opération, les tics ont disparus, optique 
interne postérieure, mais plusieurs stéréotypies et 
striatum ventral, compulsions sont apparues 
noyau accumbens, 
noyau septal, colonnes 
du fornix, substantia 
nigra, noyaux rouges 
empêcher Je développement normal de la fonction 
morale. 
pourra s'etoffer par de nombreux cas qui viendront 
consolider nos bases de données dans les années à 
venir. Toutes les questions neuropsychologiques et 
neuropsychiatriques soulevées par la méthode des 
lésions pourront être reprises bientôt avec les tech-
niques d' imagerie cérébrale fonctionnelle. On pourra 
déterminer le développement de la topographie céré-
Nous avons vu que même si certains apports de l'ap-
plication d'une approche anatomoclinique à la com-
préhension du développement normal de l'affectivité 
pouvait parfois paraître quelque peu étriquée, elle est 
néanmoins très riche. Comprenons que cette méthode 
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braie des fonctions mentales et comportementales in 
vivo grâce aux techniques d'imagerie par émissions de 
positrons, de résonance magnétique fonctionnelle, etc. 
Ces techniques devront s'appuyer sur ce qui sera 
connu par la méthode anatomoclinique, mais pourront 
aussi lui confronter des données imposant certaines 
reconceptualisations. Il est enthousiasmant de penser 
que nous sommes à la frontière d'une future véritable 
science de la neuropsychologie du développement. 
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· Chapitre 6 
NEUROPSYCHOLOGIE DU DÉVELOPPEMENT 
COGNITIF NORMAL DE L'ENFANT* 
Dans ce chapitre nous abordons l'immense domaine 
du développement cognitif sous l'angle contraignant 
du développement cérébral. Nous ne souhaitons pas 
relater ici ce qui est connu de la progression des apti-
tudes cognitives de l'enfant -comprises dans un sens 
strictement psychologique. Il existe de nombreux et 
excellents ouvrages sur ce sujet, y compris en langue 
française (Lemaire, 1999). Pratiquement rien de 
systématique n'a été écrit sur le développement 
cognitif normal de l'enfant en rapport étroit avec le 
développement cérébral normal. Cependant, de prime 
abord, il paraît même invraisemblable de penser 
qu'une telle démarche soit possible. Nous avons 
insisté, au chapitre précédent, sur l'inutilité de mobi-
liser les corrélations entre les paramètres abstraits du 
développement cérébral (myélinisation, volume céré-
bral, etc.) et les trames particulières du développe-
ment cognitif (poussées et plateaux cognitifs, formes 
exponentielles ou linéaires des progressions d'habile-
tés, etc.) pour vraiment prétendre à une neuropsycho-
logie du développement. Nous adoptons donc dans ce 
chapitre, comme dans le précédent, une approche 
toute autre : la méthode anatomoclinique. Nous utili-
serons les effets des lésions focales du cerveau pour 
comprendre comment les fonctions se développent 
dans celui-ci. 
PROBLÈMES DE LA MESURE DES APTITUDES 
COGNITIVES POUR LA NEUROPSYCHOLOGIE 
DU DÉVELOPPEMENT 
n est pratiquement impossible d'expliquer nos 
connaissances actuelles du développement des apti-
tudes mentales par nos connaissances du développe-
* Chapitre rédigé en collaboration avec Mathieu Dumont et 
Julie Duval. 
ment du cerveau. D'abord, la vitesse de développement 
des aptitudes mentales est extrêmement hétérogène 
d'une fonction à l'autre, connaissant un développement 
rapide pour certaines fonctions, lent pour d'autres, et 
syncopé (avec ou sans régressions ou périodes latentes) 
pour certaines. La discrimination, reconnaissance et 
dénomination des expressions faciales, par exemple, se 
développe très rapidement (Tremblay et al, 1985). Par 
contre, l 'aptitude à résumer un film de façon cohérente 
et succincte connaît un développement prolongé et très 
graduel, qui continue jusque dans l'adolescence 
(Segalowitz, Unsal et Dywan 1992). Dans le rappel 
verbal libre, jusqu'à l'âge de cinq ans les enfants adop-
tent une stratégie que Super (1991) a qualifiée de syn-
tagmatique. Ensuite, ils changent de stratégie à partir de 
l'âge de six ans et préfèrent utiliser une approche 
«paradigmatique ». Ceci donne l'impression d'une 
régression des performances pendant la phase de tran-
sition stylistique. Mais il faut comprendre que cette 
transition requiert une nouvelle adaptation, et comporte 
un certain coût, donnant faussement l'impression d'une 
détérioration temporaire du niveau d'aptitude. Le type 
de mesure que 1 'on utilise pour mesurer le développe-
ment peut masquer la richesse des mutations qualita-
tives du développement mental. C'est typiquement le 
cas des tests fonctionnalistes d'intelligence du genre 
tests de Wechsler (tableaux 6-1 et 6-II). 
La vitesse de développement des aptitudes mentales 
varie énormément d'un individu à l'autre, ce qui rend 
très hasardeuses les généralisations. Les variabilités 
interindividuelles des distributions normatives évoluent 
aussi avec l'âge. Contrairement à ce que l'on pourrait 
peut-être attendre, typiquement, les variabilités de dis-
tribution des aptitudes mentales s'accroissent pendant 
la période scolaire. On aurait pu penser, entre autres 
choses, que la «testabilité » (résistance à la distraction, 
capacité d'inhiber les comportements non pertinents, 
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TABLEAU 6-1.- ÉVOLUTION DES SCORES BRUTS MOYENS SUR L'ÉCHELLE D'INTELLIGENCE STANFORD-BINET EN FONCTION DE L'ÂGE DES 
RÉPONDANTS. 
TEST 6ANS 7 ANS 8 ANS 9ANS IOANS Il ANS 12 ANS 13 ANS 14ANS 
Vocabulaire 19 21 22 24 26 27 29 29 31 
Compréhension 20 22 23 25 26 27 29 29 34 
Absurdités 18 20 22 24 24 25 25 26 26 
Analyse des schémas 20 23 25 28 29 32 33 34 36 
Quantitatif 15 16 17 19 20 22 24 25 28 
Mémoire d'une séquence 18 20 22 23 24 26 27 27 28 
Mémoire des phrases 18 20 22 23 24 25 26 26 28 
TABLEAU 6-11. - ÉVOLUTION DES ÉCARTS TYPES DES DISTRIBUTIONS DE SCORES BRUTS SUR LES SOUS-TESTS DE L'ÉCHELLE D'INTELLI-
GENCE STANFORD-BINET EN FONCTION DE L'ÂGE DES RÉPONDANTS. 
T EST 6ANS 7 ANS 8 ANS 
Vocabulaire 3,0 3,0 3,4 
Compréhension 3, 1 3,1 3,6 
Absurdités 3,0 2,8 3,5 
Analyse des schémas 5,7 5,0 5,9 
Quantitatif 2,9 2,6 3,2 
Mémoire d'une séquence 4,2 3,7 4,2 
Mémoire des phrases 3,9 4,0 4,7 
capacité de persévérer sur une épreuve, désire d'obéir 
aux instructions, etc.) de J'enfant ne soit pas une chose 
assurée en début d'âge scolaire, mais il semble que ce 
ne soit pas le cas. Ce qui domine probablement dans 
cette évolution des variabilités est l'épanouissement 
des potentialités de J'enfant au-delà de ce que peut lui 
offrir le milieu famil ial : certains enfants profiteraient 
énormément de l'école en ce qui a trait à leur dévelop-
pement cognitif, tandis que d'autres en profiteraient 
assez peu. Le tableau 6-II illustre ce phénomène. 
Mais l' analyse des distributions normatives, en 
fonction de l'âge, présente aussi plusieurs problèmes 
psychométriques à proprement parler. Par exemple, 
plusieurs tests couramment utilisés en évaluation neu-
ropsychologique de l'enfant connaissent un effet de 
plafonnement à la puberté. Ceci influence les écarts 
types, qui par la force des choses vont s'amenuiser à 
1' approche du plafond. L' analyste naïf pourrait croire 
à tort qu' il y a une période de latence du développe-
ment des fonctions évaluées par de tels tests (tableaux 
6-III, 6-IV et 6-V). 
AU-DELÀ DU FONCTIONNALISME 
Nous avons présenté la théorie de Piaget sur le 
développement intellectuel de la naissance à la petite 
enfance au Chapitre 3. Le lecteur a donc déjà compris 
que la théorie de Piaget est une théorie du développe-
ment à proprement parler, et qu'il s'agit d'une théo-
rie structuraliste plutôt que fonctionnaliste. Nous 
9 ANS IO ANS Il ANS 12ANS 13 ANS 14 ANS 
3,4 4,4 4,5 4,7 5,3 4,7 
3,6 4,8 5, 1 5,8 6,1 6,0 
3,3 4,7 4,0 5,5 5,2 5,9 
6,0 6,5 6,7 6,9 6,8 5,9 
3,2 4,3 4,9 5,9 6,2 6,3 
3,8 4,4 4,6 4,7 4,9 4,3 
4,3 4,8 4,5 4,8 5,3 4,5 
résumons ici sa théorie portant sur l'ensemble du 
développement (tableau 6-VI). 
Le développement intellectuel précoce de l 'être 
humain, quand c'est un nourrisson, est matière à 
controverse depuis que l'on s'intéresse à la question. 
Déjà dans les années 1930, Vygotsky (1962) s'oppo-
sait au structuralisme de Piaget qui ne donnait comme 
cadre au développement intellectuel néonatal que 1' ac-
tion objectale du nourrisson lui-même, action com-
portant les deux mécanismes d'assimilation et 
d 'accommodation. Vygotski, et aussi à sa manière 
Wallon ( 1934 ), ont tous deux protesté en indiquant 
que le nourrisson est un être éminemment social, et 
plus particulièrement, un être dont le développement 
cognitif est en grande partie façonnée par l'action des 
TABLEAU 6-111. - ÉVOLUTION DES SCORES BRUTS MOYENS SUR 
DIVERS TESTS NEUROPSYCHOLOGIQUES EN FONCTION DE L'ÂGE 
DES RÉPONDANTS, ILLUSTRANT LE PLAFONNEMENT DES PERFOR-
MANCES À LA PUBERTÉ. 
TEST 6 ANS 8 ANS 10 ANS 12ANS 14ANS 
Test des jetons 48 54 55 56 56 
Test califomien 52 53 59 61 
d'apprentissage 
verbal 
Figure complexe 20 29 30 32 31 
de Rey (copie) 
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TABLEAU 6-IV. - CAS PARTICULIER D'UNE APTITUDE PLAFON-
NANT À LA PETITE ENFANCE : L'ÉCOUTE DICHOTIQUE DES MOTS. 
SOURCE : SPREEN, 0. ET STRAUSS, E. ( 1998) . A COMPENDIUM OF 
NEUROPSYCHOLOGICAL TESTS : ADMINISTRATION, NORMS AND 
COMMENTARY (2sd ED, PAGE 492). NEW YORK, OXFORD 
UNIVERSITY PRESS. 
ÂGE SEXE NOMBRE OREILLE OREILLE TOTAL 
(ANNÉES) DROITE GAUCHE 
2 F 2 13 5 18 
M 3 12 2 14 
3 F 9 19 6 25 
M 5 15 5 20 
4 F 7 24 8 32 
M 7 25 10 35 
5 F 10 20 13 33 
M 9 20 17 37 
6 F 15 25 13 37 
M 12 27 16 43 
Adulte 25 16 41 
Note : les performances sont présentées ici en chiffres entiers. 
TABLEAU 6-V. - ÉVOLUTION DES ÉCARTS TYPES DES SCORES 
BRUTS SUR DIVERS TESTS NEUROPSYCHOLOGIQUES EN FONCTION 
DE L'ÂGE DES RÉPONDANTS, ILLUSTRANT L'AMENUISEMENT DE LA 
VARIABILITÉ À L'APPROCHE DE LA PUBERTÉ. 
TEST 6ANS 8 ANS IOANS 12ANS 14ANS 
Test des jetons Il 7,6 4,8 4,4 4,3 
Test califomien 8,2 9,2 6,6 6,2 
d 'apprentissage 
verbal 
Figure complexe 5,0 4,2 2,6 2,3 2,5 
de Rey (Copie) 
TABLEAU 6-Vl. - STADES DU DÉVELOPPEMENT COGNITIF DE 
L'ENFANT SELON PIAGET. 
STADE ÂGE 
APPROXIMATIF 
1. Sensorimoteur 0-2 ans 
2 Préopératoire 2-4 ans 
3. Intuitif 4-7 ans 
4. Opératoire 7-11 ans 
concret 
5. Opératoire ll-15 ans 
formel 
CARACTÉRISTIQUES 
L'enfant se différencie des 
objets; acquisition de la 
constance d'objets 
Point de vue égocentrique; 
il classifie à partir des traits 
simples et saillants 
Pensée en termes de classes, 
relations, concepts, mais 
n'en est pas toujours 
conscient; conservation de 
la masse (5 ans), volume 
(6 ans), poids (8 ans) 
Capable d'utiliser les 
opérations (réversibilité en 
mathématiques), l'organisa-
tion hiérarchique ou sérielle 
des objets 
Pensée abstraite et concep-
tuelle; capable de vérifier 
des hypothèses 
adultes qui 1' entourent (Braun, 1986 pour une discus-
sion). Par ailleurs, le courant de pensée fonctionnaliste 
a progressivement consolidé une position con-
tre l'idée de Piaget d'un nourrisson que l'on qualifie-
rait de machine sensorimotrice. Une des variantes 
les plus spectaculaires de l'image du nourrisson 
comme «machine sensorimotrice » a été proposée par 
Dannerniller et Banks (1983). Ces auteurs ont eu 
l'idée que l'habituation qu'on avait pu observer chez 
le nourrisson, interprétée comme le summum de 
la compétence cognitive de ce dernier, relevait de 
la fatigue sélective des récepteurs corticaux. Par 
exemple, un nourrisson se désintéresse d'un stimulus 
sonore parce que les neurones auditifs de l'aire de 
Wemicke deviennent réfractaires, de même, pour les 
stimuli visuels en ce qui a trait aux neurones visuels 
primaires de l'aire occipitale, etc. Pourtant, maintes 
recherches ont maintenant démontré que le nourrisson 
est capable, dès les premiers mois de la vie, d'antici-
pation, de mémoire, de canalisation de son attention, 
voire de représentation mentale. Zelazo et al (1991) 
ont critiqué le modèle de Dannemiller et Banks en fai-
sant valoir ce qui précède, et en y ajoutant que de 
toute façon, le modèle est incompatible avec les méca-
nismes physiologiques de la réfraction neuronale qui 
opère sur des millisecondes et non sur des minutes 
comme le suppose le modèle. Finalement Zelazo et al 
notent aussi que les études de potentiels évoqués mon-
trent que le traitement cortical réalisé par le nourrisson 
a toutes les chances de dépasser un modèle se limitant 
à la fatigue des récepteurs corticaux primaires. 
EXISTE-T-IL UNE BIOLOGIE DU GÉNIE? 
Il faut d'abord dire que bien qu ' aucun paramètre 
neuroanatomique ni biomoléculaire n'ait pu permettre 
à ce jour de distinguer les cerveaux des «génies» et 
ceux des «personnes normales», il faut tout de même 
se rappeler qu'en général, les cerveaux des déficients 
mentaux sont caractérisés par des anomalies nettes. 
On sait que le quotient intellectuel est fortement héri-
table, et il semblerait que ceci soit particulièrement 
vrai pour la partie de la distribution normale corres-
pondant à la zone du génie (Bai ley et Revelle, 1991 ). 
Par ailleurs on sait aussi qu 'il y a plus de garçons et 
d'hommes classables dans la catégorie de génies que 
de filles et de femmes (Wiley et Goldstein, 1991), et 
que ceci est particulièrement vrai du génie mathéma-
tique (Casey, Nuttall, Pezaris et Benbow, 1995). En 
plus d'une prépondérance du sexe masculin en matière 
de génie, il y a aussi une prépondérance de gauchers 
ou de non-droitiers (Peters, 1991 ; Wiley et Goldstein, 
1991). Finalement, les génies surtout en mathéma-
tiques montrent à travers plusieurs techniques 
neuropsychologiques, qu'ils exploitent proportion-
nellement davantage leur hémisphère droit que gau-
che (Casey, Nuttall, Pezaris et Benbow, 1995; Dark 
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et Benbow, 1994). Qu'en est-il du dicton populaire 
affirmant que le «génie frise la folie»? Les deux 
désordres du système nerveux central qui ont été le 
plus souvent associés au génie sont le syndrome 
maniacodépressif et l 'épilepsie. N'a t-on pas beau-
coup insisté sur la maladie maniacodépressive des 
Churchill, Schumann, Munch, Van Gogh, Lawrence 
d'Arabie, etc. N'a t-on pas aussi fait couler beau-
coup d'encre sur les épileptiques Verlaine, Proust, 
Dostoïevski, etc. ? Finalement, n'a t-on pas répété à 
l'envie dans la culture populaire (Henry, 1989) 
l' image du savant (scientifique) fou? Nos informa-
tions à ce sujet nous font croire à une relation margi-
nale ou nulle (Weisberg, 1994). Au contraire, il faut 
plutôt reconnaître que dans l'ensemble, les recherches 
à grande échelle associent au génie la stabilité de la 
personnalité, un style de vie émancipé et une excel-
lente intégration psychosociale (Tomlinson et Little, 
1990). Nous concluons que bien que le génie soit for-
tement héréditaire, nos connaissances en matière de 
biologie cérébrale du génie sont peu claires, car on 
n'y retrouve que des marqueurs biologiques insigni-
fiants, qui n'expliquent pas grand chose. On estime 
que le sexe masculin est davantage prédisposé 
au génie et à la déficience mentale, parce que les par-
ticularités hormonales de son développement intra-
utérin ouvrent davantage de trajectoires à son 
développement. Mais encore là, cette explication n'en 
est pas vraiment une, car le mécanisme précis de cet 
effet demeure entièrement de l'ordre de la pure spé-
culation. 
Il n'existe pas une neuropsychologie de l' intelli-
gence à proprement parler. On connaît de nombreux 
facteurs qui peuvent porter atteinte au développement 
de l' intelligence par J'entremise d'atteintes au cer-
veau, mais ceci est un truisme. On sait que l'intelli-
gence est fortement héréditai re, et donc que la 
variable cérébrale est de première importance. Mais 
il n'y a pas de marqueurs biologiques très spécifiques 
de l'intelligence, dans la zone normale. Par consé-
quent, en neuropsychologie, on traite de systèmes 
cognitifs plus circonscrits tels que les systèmes atten-
tionnels, praxiques, mnésiques et langagiers. Nous 
allons donc aborder chacune de ces dimensions de 
l' habileté cognitive dans cet ordre. 
DÉVELOPPEMENT DES SYSTÈMES 
ATTENTIONNELS 
On sait que la capacité de rester concentré sur une 
tâche connaît un développement fulgurant pendant 
l'enfance. Bien entendu, le registre de l'empan mné-
sique immédiat progresse aussi pendant cette période. 
L'enfant progresse dans sa capacité à résister à la dis-
traction (ex : ignorer un écouteur à l'oreille) autant 
qu'à traiter plusieurs canaux simultanément (ex : les 
deux écouteurs aux oreilles). 
En fait, presque toutes les capacités attentionnelles 
se développent pendant l'enfance. Hagen et Hale 
(1973) ont montré que les enfants normaux de 7 à 13 
ans évoluent de façon bien particulière sur une 
épreuve de reconnaissance visuelle. Hagen et Hale 
montraient aux enfants des cartes sur lesquelles figu-
raient un anim·aJ et un objet. Immédiatement après 
une série de ces cartes, on demandait à l'enfant sur un 
indice, quelle zone de la carte contenait l'animal ou 
l'objet, et on répétait cela jusqu'à obtenir un critère 
d'apprentissage. Hagen et Hale appelèrent cette 
épreuve, «apprentissage primaire». Après avoir ter-
miné cette procédure, Hagen et Hale demandaient 
aux enfants d'associer les animaux aux objets comme 
sur les cartes vues à maintes reprises. Hagen et Hale 
nommèrent cette épreuve «apprentissage secon-
daire». On observa une progression importante et 
constante de la performance de 7 à 11 ans à l' appren-
tissage primaire, et un déclin modeste mais constant, 
à l'apprentissage secondaire. Cette découverte est très 
importante pour comprendre le développement de 
l'attention. L'attention devient plus intentionnelle 
et moins incidente. Il s'agit de changements non 
seulement quantitatifs, mais aussi qualitatifs, non 
seulement cognitifs, mais aussi de motivation. Ces 
résultats démontrent que l'attention intentionnelle se 
développe aux dépens de l'attention incidente. 
Que nous apprennent la neurologie du comporte-
ment et la neuropsychologie sur l'organisation céré-
brale des systèmes attentionnels? On sait que diverses 
régions du cerveau sont plus importantes que d'autres 
pour certains types d'activité attentionnelle. Par 
exemple, on sait que les lésions droites produisent 
plus souvent que les gauches, de l'héminégligence 
controlatérale sur des épreuves de repérage ou recon-
naissance visuelle, somesthésique, et auditive. On ne 
sait pas à ce jour, à partir de quel âge cette particula-
rité est observée (Braun, Archambault et al, 1999 
pour une revue). L'analyse de cas pertinents de la lit-
térature pourrait peut-être nous éclairer un peu sur 
cette question (tableaux 6-VII et 6-VIII). 
Les cas adultes permettent d'affirmer que le site 
lésionnel clé pour une hérninégligence, chez l'adulte, 
est postérorolandique droit. La situation est moins 
claire chez l'enfant. L'héminégligence semble pou-
voir être induite par une lésion très précoce (il faudra 
disposer de plus de cas pour en être assurés), mais on 
ne peut lui attribuer de site particulier, pour le 
moment. 
DÉVELOPPEMENT DES FONCTIONS 
PERCEPTIVES 
Bien entendu, les synthèses perceptives s'enrichis-
sent avec le développement de l'enfant. Quand on lui 
présente une image complexe, il peut se la représen-
ter de façon de plus en plus complète à mesure qu'il 
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TABLEAU 6-VII. -CAS AVEC LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE SURVENUE À L'ÂGE ADULTE SUIVIE D'UNE HÉMINÉGLIGENCE CONTROLATÉRALE. 
ÂGE AU MOMENT LOCALISATION CONSfDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS RÉFÉRENCES 
DES PREMIERS DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
SYMPT0MES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
45 Masculin Temporale droite Négligence visuelle gauche Astrocytome grade II-III Rao et al, 1983 
suivi d'une résection 
58 Masculin Temporale droite Négligence verbale gauche Accident Di Pellegrino et al, 1995 
vasculaire cérébral 
46 Masculin Pariétale droite Négligence tactile gauche Hémorragie Tucker et al, 1989 
25 Masculin Temporo-occipitale Négligence auditi ve gauche Hémorragie Henaff Gonon et al, 1989 
droite 
64 Masculin Occipitale droite Négligence visuelle gauche Infarctus Young et al, 1990 
64 Masculin Temporo-occipitale Négligence visuelle droite Infarctus Katz et al, 1989 
gauche 
56 Féminin Temporo-insulaire Négligence visuelle et Hémorragie Peru et al, 1997 
gauche somesthésique droite 
57 Féminin Pariéto-occipitale Hémiparésie légère, Accident Hillis et Cararnazza, 1991 
droite héminégligence visuelle vasculaire cérébral, 
gauche sévère, diminution convulsions 
de sensibilité aux extrémités 
62 Masculin Frontale droite Hérninégligence visuelle ? Kwon et Heilman, 1991 
gauche, akinésie directionnelle 
dans tâche de poursuite 
visuelle (jour 1 ). 
56 Féminin Temporo-insulaire Négligence visuelle et Hémorragie Peru et al, 1997 
gauche somesthésique droite 
TABLEAU 6-VIIJ.- CAS AVEC LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE SURVENUE PENDANT L'ENFANCE SUIVIE D' UNE HÉMINÉGLIGENCE CONTROLA-
TÉRALE. 
ÂGE AU MOMENT LOCALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS RÉFÉRENCES 
DES PREMIERS DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
SYMPT0MES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
Masculin Porencéphalie Héminégligence droite Hématome produit et Johnston et al, 1986 
(lésion congénitale) pariéto-occipitale à 14 ans (et hémi-anopsie évacué à la naissance 
gauche observée droite persistante) 
à 12 ans 
6 Féminin Capsule, insu la et Héminégligence (et hérni- Infarctus Ferro et al, 1984 
noyau lenticulaire anopsie), déficit visuoconstructif, 
droits dysphasie 
10 Masculin Pariétale droite Héminégligence gauche, Hémorragie Moss et al, 1996 
hémiplégie, anosognosie, apraxie 
de construction, misoplégie 
JO Masculin Pariéto-occipitale Héminégligence transitoire Hémorragie Ferro et al, 1984 
droite 
grandit. Il en va de même pour le traitement des 
sons et des touchers complexes. L'organisation céré-
brale de ces synthèses perceptives est-elle la même 
chez l'enfant et 1' adulte? Voyons ce que nous pou-
vons déterminer avec la méthode anatomoclinique 
(tableaux 6-IX à 6-XII). 
On voit que le site de la lésion produisant un état 
hallucinatoire unimodal (simple) chronique et pur, 
correspond au lobe spécialisé pour le traitement sen-
soriperceptif de la modalité en question (occipital pour 
la vision, temporal pour l'audition). Évidemment, les 
cas répertoriés ne correspondent pas tous parfaitement 
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T ABLEAU 6-lX. - CAS AVEC LËSION CÉRÉBRALE FOCALE SURVENUE À L'ÂGE ADULTE SUIVIE D' HALLUCINATIONS LIMITÉES À LA 
MODALITÉ VISUELLE. 
ÂGE AU MOMENT 
DES PREMJERS 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
66 Féminin 
58 Masculin 
37 Masculin 
79 Masculin 
83 Masculin 
L OCALISATION 
DE LA LÉSION 
Occipitale droite 
Occipitale droite 
Temporo-occipitale 
droite 
Occipitale gauche 
Thalamique droite 
CONSIDÉRATIONS 
SYMPTOMATOLOGIQUES 
Hallucinations visuelles 
Hallucinations visuelles 
et agitation 
Hallucinations visuelles, 
agitation et agressivité 
Hallucinations visuelles 
Hallucinations visuelles, 
vertiges, insomnie 
CONSIDÉRATIONS 
ÉTIOLOGIQUES 
Infarc tus 
Accident 
vasculaire cérébral 
Infarctus 
Infarc tus 
Infarctus 
RÉFÉRENCES 
LaMancusa et al, 1988 
Medinaet al, 1977 
Medina et al, 1977 
Anderson et al, 1994 
Feinberg et al, 1989 
TABLEAU 6-X. - CAS AVEC LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE SURVENUE PENDANT L'ENFANCE SUIVIE D'HALLUCINATIONS LIMITÉES À LA 
MODALITÉ VISUELLE. 
ÂGE AU MOMENT 
DES PREMIERS 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
LOCALISATION 
DE LA LËSION 
CONSIDÉRAT IONS 
SYMPTOMATOLOGIQUES 
CONSIDÉRATIONS 
ÉTIOLOGIQUES 
RÉFÉRENCES 
Féminin 
(lésion congénitale) 
Pariéto-occipitale 
gauche 
Hallucinations visuelles, 
pseudo-dépression 
Kyste 
porencéphalique 
Blustein et al, 1972 
TABLEAU 6-XI. - CAS AVEC LËSION CÉRÉBRALE FOCALE SURVENUE À L'ÂGE ADULTE SUIVIE D' HALLUCINATIONS LIMITÉES À LA MODA-
LITÉ AUDITIVE. 
ÂGE AU MOMENT 
DES PREMIERS 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
LOCALISATION 
DE LA LËSION 
CONSIDÉRATIONS 
SYMPTOMATOLOGIQUES 
CONSIDÉRATIONS 
ÉTIOLOGIQUES 
RÉFÉRENCES 
32 Masculin Temporopariétale droite Hallucinations auditives Traumatisme Fujii et al, 1996 
crânien et alcoolisme 
20 Mascul in Frontopariétale droite Hallucinations auditives Traumatisme crânien Fujii et al, 1996 
à cette généralisation, mais la tendance est lourde, tant 
chez l'adulte que l'enfant. Nous pensons que ceci sug-
gère que l'enfant organise ses représentations percep-
tives dans les mêmes aires que l'adulte dès le début du 
développement de ces représentations. 
DÉVELOPPEMENT DES PRAXIES 
On n'a pas tendance à traiter du développement 
normal en termes de praxies, mais plutôt en termes du 
développement moteur. Bien entendu, les praxies ren-
voient à des actions motrices complexes dont on dis-
tingue, par la négative, deux principales catégories 
en neurologie du comportement et en neuropsycholo-
gie clinique : les apraxies idéomotrices, dont le site 
lésionnel critique serait postérorolandique gauche et 
les apraxies visuoconstructives dont le site lésionnel 
critique serait pariétal droit (Braun et Crépeau, 1997). 
Les cas individuels publiés vont nous servir à établir 
le moment approximatif d' implantation de modules 
pour ces fonctions dans le cerveau en développement 
(tableaux 6-XIII à 6-XVI). 
Ces cas avec lésion focale et portrait syndroma-
tique assez pur confirment assez bien, en ce qui 
concerne J'adulte, la double dissociation postulée. Les 
deux types de prax ie auraient chacune leur module 
cérébral, face à face dans chacun des hémisphères, en 
région postérorolandique. De surcroît, en pédiatrie 
des cas suggèrent l'implantation très précoce de ces 
mêmes modules dans le cerveau de l'enfant. Le lobe 
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TABLEAU 6-Xll. -CAS AVEC LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE SURVENUE PENDANT L'ENFANCE SUIVIE D'HALLUCINATIONS LIMITÉES À LA 
MODALITÉ AUDITIVE. 
ÂGE AU MOMENT DES LocALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS RÉFÉRENCES 
PREMIERS SYMPTÔMES ET DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
SEXE DU RÉPONDANT 
7 Masculin Temporale droite Psychose avec hallucinations Oligodendrogliome Mace et al, 1991 
auditives à partir de 22 ans et lobectomie 
TABLEAU 6-Xlll.-CAS AYANT SUBI UNE LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE À L'ÂGE ADULTE SUIVIE D'UNE APRAXIE IDÉOMOTRICE. 
ÂGE AU MOMENT DES L OCALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS RÉFÉRENCES 
PREMIERS SYMPTÔMES ET DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
SEXE DU RÉPONDANT 
19 Masculin Pariétale Apraxie idéomotrice, dépression, Astrocytome Ardila et al, 
gauche agnosie tactile, extinction tactile droite reséqué 1989 
TABLEAU 6-XlV.- CAS AYANT SUBI UNE LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE PENDANT L'ENFANCE SUIVIE D'UNE APRAXIE IDÉOMOTRICE. 
ÂGE AU MOMENT DES LOCALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS RÉFÉRENCES 
PREMIERS SYMPTÔMES DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
ET SEXE DU RÉPONDANT 
36 mois Féminin Par iétale gauche Aphasie fluente et apraxie Abcès Nass et al, 1998 
idéomotrice, épilepsie 
12 Masculin Pariétale gauche Apraxie idéomotrice, aphasie Sclérose en plaques Hatakeyama et al, 1991 
(parenchyme) amnésique, acalculie, agnosie digitale 
et désorientation droite-gauche 
TABLEAU 6-XV. -CAS AYANT SUBI UNE LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE À L'ÂGE ADULTE SUIVIE D'UNE APRAXIE VJSUOCONSTRUCTIVE. 
ÂGE AU MOMENT L OCALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS RÉFÉRENCES 
DES PREMIERS DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
SYMPTÔMES ET SEXE 
DU RÉPONDANT 
17 Mascul in Pariétale droite Aprallie de visuoconstructive et Kyste avec épilepsie Hécaen et al, 1956 
d 'habillement à partir de 17 ans déclarée à 17 ans 
60Féminin Pariétale droite Apraxie de construction Hémorragie Roncato et al, 1987 
57 Masculin Occipitale droite A prnllie de construction Sténose caroti dienne Roncato et al, 1987 
TABLEAU 6-XVI. -CAS AYANT SUBI UNE LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE À L'ÂGE ADULTE SUIVIE D'UNE APRAXIE VISUOCONSTRUCTIVE. 
ÂGE AU MOMENT L OCALISATION 
DES PREMIERS DE LA LÉSION 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
Féminin Fronto-pariétale 
(lésion congénitale) gauche 
Masculin Pariétale droite 
(lésion congénitale) 
CONSIDÉRATIONS 
SYMPTOMATOLOG!QUES 
Apraxie de construction mesurée 
à 44 ans, petite hémiparésie droite, 
aucun autre déficit sur une importante 
batterie neuropsychologique (possède 
diplôme universitaire) 
Apraxie de construction sans 
autre déficit noté 
CONSIDÉRATIONS 
ÉTIOLOGIQUES 
Porencéphal ie 
Hémorragie suivie de 
lobectomie presque 
complète 
RÉFÉRENCES 
Franzen et al, 1986 
Hécaen et al, 1956 
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pariétal gauche contribue (plus que tout autre) à une 
représentation séquentielle du geste complexe arbi-
trairement instrumental (se brosser les dents, planter 
des clous avec un marteau, etc.). Par contre, le lobe 
pariétal droit contribue (plus que tout autre) à une 
représentation synchrone d'une matrice de lignes 
angulées (objets à contours droits complexes, trajets 
géographiques, etc.), et ceci dès un très jeune âge. 
DÉVELOPPEMENT DE LA MÉMOIRE 
La mémoire se développe tout au long de l'enfance 
de façon constante (linéaire ou exponentielle, selon 
le type de matériel ou de tâche) en ce qui a trait à sa 
puissance brute et sa vitesse (voir Lemaire, 1999). 
Toutefois, ces trajectoires du développement sont inflé-
chies de diverses façons par d'importantes mutations 
qualitatives. Par exemple, l'enfant va mobiliser le lan-
gage dans le processus de mémorisation à partir d'en-
viron deux ans- ce qui multiplie son potentiel mnésique. 
Toutefois, jusqu'à environ l 0 ans, 1' enfant se fiera à des 
stratégies de mémorisation très primitives telle la 
simple répétition mentale. À partir de la puberté, l' en-
fant va consciemment et délibérément mobiliser des 
stratégies plus complexes, de visualisation par exemple, 
de regroupement sémantique, et même, dans certains 
cas de «scripting ». Ce n'est pas ici le lieu pour présen-
ter le détail de ce corpus de connaissances (Lemaire, 
1999,pour un compte rendu détaillé et à jour). 
Nous allons nous contenter de nous poser la question 
du développement de l'organisation cérébrale de la 
mémoire. On sait que chez l'adulte, il existe de nom-
breux systèmes cérébraux de la mémoire. Des amnésies 
antérogrades peuvent être provoquées chez l'adulte par 
des lésions bihippocampiques, thalamiques, frontomé-
dianes. Des déficits plus spécifiques de la mémoire peu-
vent découler de lésions très particulières : amnésie 
verbale de lésions temporales gauches, amnésies non 
verbales de lésions temporales droites, déficit de la 
mémoire procédurale de lésions des noyaux gris ou du 
cervelet, déficits de la mémoire prospective de lésions 
frontales, etc. (Braun et Crépault, 1997). On ne fait que 
commencer à accumuler quelques connaissances dispa-
rates sur les désordres neurogènes de la mémoire chez 
l'enfant. Par exemple, ce n'est que depuis peu que l'on 
sait qu'une lésion assez focale peut produire une amné-
sie globale pure, voire épisodique pure chez 1' enfant 
(tableaux 6-XVII et 6-XVID). 
La mémoire n'est pas une fonction unifiée. On 
peut tout de même admettre, à tout le moins, que le 
système bihippocampique est une structure extrême-
ment importante pour la mémoire dans son ensemble, 
tant chez l'adulte que chez le très jeune enfant. Faute 
de place au tableau 6-XVII, nous n'avons pas inclu de 
cas adultes (moins nombreux) avec lésions, autres 
que sélectivement bihippocampiques. Une atteinte 
sélective de la mémoire antérograde a été rapportée 
suite à des lésions du seul lobe temporal droit (Mea-
dor et al, 1985) ou gauche (Landi et al, 1982), ou de 
lésions plus massives, bilatérales du lobe temporal 
(Gabrieli et al, 1988; Rempel-Clower et al, 1996) et 
même thalamiques (Clarke et al, 1994; Raffaele et al, 
1995) ou orbitomédiofrontales (Morris et al, 1992). Il 
semble que la destruction très précoce (congénitale) 
du système bihippocampique puisse engendrer un 
déficit extrêmement sélectif de la mémoire, stricte-
ment limité à la composante de mémoire épisodique 
- ne comportant donc pas d'atteinte de la fonction 
langagière, de la mémoire sémantique, etc. 
DÉVELOPPEMENT DU LANGAGE 
Le langage est un système multidimensionnel, dont 
le développement ne peut être compris que par un 
concept bien articulé des différences entre les dimen-
sions. Halliday (1977) a proposé une séméiologie des 
dimensions du langage du très jeune enfant (6 mois à 
3 ans) qui peut être utile à cette fin (tableau 6-XIX). 
Pour pouvoir commencer à penser une neuropsy-
chologie du développement du langage, il est aussi 
nécessaire de se représenter clairement les dimen-
sions distinctes du langage adulte ... Ce vers quoi le 
développement tend (tableau 6-XX). Ensuite, on 
verra au tableau 6-XXI la progression du langage de 
la naissance jusqu'à la fin de la petite enfance. 
Toutefois, à cause de sa sensibilité pour la «chose 
biologique », le neuropsychologue ne s'en tiendra 
pas non plus à l'approche mentaliste pour le déve-
loppement du langage. Il étudiera avec soin le déve-
loppement des structures nerveuses centrales, et 
même périphériques (appareil buccophonatoire) par 
lesquelles le langage pourra progressivement se déve-
lopper et se manifester (Braun, 1994); (tableau 
6-XXII). 
Milner (1976) présente une théorie du dévelop-
pement neuropsychologique du langage chez le 
nourrisson. À l'instar des psychologues s'étant inté-
ressés à la question, il distingue plusieurs stades 
(tableau 6-XXIII). 
Le modèle de Milner donne peu d ' informations sur 
la question des contributions spécifiques de l'un ou 
l'autre des hémisphères, à l'une ou l'autre des étapes 
du développement du langage. Il semble plausible que 
l'hémisphère droit puisse être mis à contribution 
encore plus que le gauche pendant les premières pha-
ses (prélinguistiques) de la communication humaine. 
Il est clair que la prosodie maternelle (ou parentale) a 
un impact très précoce sur le bébé, et le bébé montre 
qu'il préfère la voix de sa mère en se tournant davan-
tage vers un enregistrement de sa mère lors d'une sti-
mulation que vers celui d'une étrangère. À six mois le 
bébé préfère entendre sa langue courante qu'une 
langue étrangère, même s'il n'a encore donné aucun 
signe de comprendre les mots individuels. Le bébé 
NEUROPSYCHOLOGIE DU DÉVELOPPEMENT COGNITIF NORMAL DE L'ENFANT 105 
TABLEAU 6-XVIl.- CAS AVEC LÉSION FOCALE (BIHIPPOCAMPIQUE) SURVENUE À L'ÂGE ADULTE SUIVIE D'UNE AMNÉSIE ANTÉROGRADE. 
ÂGE AU MOMENT LOCALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS RÉFÉRENCES 
DES PREMIERS DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
63 Masculin Atrophie bihippo- Déficit déclaratif profond, Étiologie floue Kritchevsky et al, 1993 
campi que mémoire sémantique intacte (alcoolisme) 
69 Masculin Atrophie bihippo- Déficit déclaratif profond, Étiologie inconnue Kritchevsky et al, 1993 
campi que mémoire sémantique intacte 
65 Masculin Atrophie bihippo- Déficit déclaratif profond, Étiologie inconnue Kritchevsky et al, 1993 
campique mémoire sémantique intacte 
52 Masculin Région CA 1 de Amnésie antérograde, Épisode ischémique Zola-Morgan et al, 1996 
l'hippocampe désorientation sévère 
43 Mascul in Région CAl- Amnésie antérograde, Parathyroïdectomie Rempei-Clower 
hippocampe Amnésie rétrograde bilatérale pour soigner et al, 1996 
(bilatérale) légère hyperthyroïdisme 
52 Masculin Bihippocampique Amnésie antérograde déclarative Ischémie majeure Sq uire et al, 1991 
43 Masculin Bihippocampique Amnésie antérograde déclarative Ischémie majeure Rempei-Ciower et al, 1996 
54 Masculin Bihippocampique Amnésie antérograde Alcoolisme suivi Rempel-Ciower 
déclarative d'épilepsie et al, 1996 
63 Masculin Bihippocampique Amnésie antérograde Alcoolisme, infarctus Rempei-Clower et al, 1996 
déclarative hypertension 
TABLEAU 6-XVI!J.- CAS AVEC LÉSION FOCALE SURVENUE PENDANT L'ENFANCE SUIVIE D'UNE AMNÉSIE ANTÉROGRADE SÉLECTIVE. 
ÂGE AU MOMENT 
DES PREMIERS 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
LOCALISATION 
DE LA LÉSION 
CONSIDÉRATIONS 
SYMPTOMATOLOGIQUES 
CONSIDÉRATIONS 
ÉTIOLOGIQUES 
RÉFÉRENCES 
Féminin Sclérose bihippo- Amnésie déclarative avec Suffocation à la naissance Vargha-Khadem 
(lésion congénitale) cam pique mémoire sémantique intacte sui vie d'épilepsie et al, 1997 
Masculin Sclérose bihippo- Amnésie déclarative avec Prématurité extrême suivie Vargha-Khadem 
(lésion congénitale) campique mémoire sémantique intacte d'épilepsie et al, 1997 
6 mois Féminin Sclérose bihippo- Amnésie avec arrêt global du Épilepsie (incluant status DeLong et al, 1997 
campique développement cognitif épi lepticus) 
6 mois Masculin Sclérose bihippo-
campique 
Amnésie avec arrêt global du Épilepsie (incluant status DeLong et al, 1997 
développement cogniti f épilepticus) 
24 mois Masculin Sclérose bihippo-
campique 
Amnésie avec arrêt global du Épilepsie (incluant status DeLong et al, 1997 
36.mois Féminin Sclérose bihippo~ 
cam pique 
8 Masculin Bihippocampique 
développement cognitif 
Amnésie avec arrêt du 
développement cognitif 
Amnésie avec arrêt du 
épilepticus) 
Épilepsie (incluant status DeLong et al, 1997 
épilepticus) 
Anoxie Broman et al, 1997 
développement du langage 
imite certaines inflexions intonatives avant l'âge de 
six mois. Avant que le bébé ait saisi la notion du mot 
il s'inscrit néanmoins dans le rapport interpersonnel et 
affectif par la modalité de la voix, de la même façon 
qu'ille fait avec l'expression faciale, qui est elle aussi, 
comme nous l'avons vu plus haut est, très précoce. Le 
bébé «pré grammatical » devient, vers cinq mois, 
sensible aux «formules vocales » (Locke, 1996). Ce 
qu'il apprend du langage ressemble un peu aux «for-
mules intonatoires » (chansons, jurons, expressions, 
idiomes, rimettes) retenues par l'adulte aphasique et 
logées dans son hémisphère droit. Ce répertoire de 
«formules vocales » est retenu en mémoire (implicite) 
par 1' enfant « prégrammatical », et servira de base sur 
laquelle il pourra commencer à appliquer ses pre-
mières règles de syntaxe. TI cherchera alors des régu-
larités dans son bagage de «formules vocales». 
D'ailleurs, le vocabulaire précoce prédit assez bien les 
aptitudes grammaticales qui surviendront plus tard 
dans le développement (Locke, 1996). Bref, le lan-
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T ABLEAU 6-XLX.- D IMENSIONS DU LANGAGE PRÉSENTÉES DANS L'ORDRE DE LEUR ÉMERGENCE DANS LE DÉVELOPPEMENT. 
1. Instrumentale, dans laquelle le langage est utilisé pour satisfaire des besoins matériels; 
2. Régulatrice, dans laque lle le langage est uti tisé pour contrôler les actions des autres personnes; 
3. Interactive, dans laquelle le langage est util isé pour établir et maintenir des contacts avec d 'autres personnes; 
4. Personnelle, dans laquelle le langage est utilisé pour informer les autres de son propre comportement; 
S. Heuristique, dans laquelle le langage est utilisé pour explorer et obtenir des explications à propos de l'environnement; 
6. Imaginative, dans laque lle le langage est utilisé pour c réer un environnement fictif; 
?.Informative, dans laque lle le langage est utilisé pour donner de l'information à quelqu'un qui potentiellement ne détient pas 
l'information. 
T ABLEAU 6-XX. -SÉMÉIOLOGIE DÉTAILLÉE DES DIMENSIONS DU 
LANGAGE ADULTE. 
Sémantiqu e 
Signification du mor 
1. Mots concrets associés à des objets 
observables, actions, attributs 
2. Mots relationnels associés à la dimension, le 
temps et l'espace 
Signification de la phrase 
1. Règles sémantiques et relations à 1' intérieur 
d'une phrase simple 
2. Significations relationnelles abstraites à 
l'intérieur d ' une phrase complexe 
3. Relations significatives entre les phrases 
Signification non lillérales 
1. Idiomes 
2. Métaphores 
3. Proverbes 
Grammaire 
Morphèmes grammaticaux 
1. Formes nominales (pluriel, possessif, préposi-
tion, artic le) 
2. Formes verbales (progressif, passé, 
3e personne du singulier, auxiliaire et copule) 
3. Formes des adjectivales (comparatif, superlatif) 
4. Formes adverbiales (comparatif, superlatif) 
Sy111axe 
1. Structures des membres de la phrase 
(intransitif, transitif, égalité) 
2. Constituants des phrases << thématiques>> 
3. Constituants des phrases << rhématiques» 
4. Négations et interrogations 
5. Phrases complexes (à clauses multiples et 
encastrées) 
Pragmatique 
Ill/enlions communicatives 
1. Demander de l'information/action 
2. Transmettre de l' information 
3. Exprimer des attitudes/émotions 
4. Ajuster les interactions sociales 
Habiletés de conversation 
1. Communiquer à tour de rôle 
2. Maintien du sujet 
3. Présupposition 
TABLEAU 6-XXJ. - D ÉVELOPPEMENT NORMAL DU LANGAGE ET 
DE LA PAROLE. 
TYPE DE VOCALISATION 
Pleurs réflexes 
Diffé renciation des pleurs 
Gazouillis, g loussements, cris aigus 
Babil (voyelles e t consonnes) 
Sons répétitifs (ga ga, da da) 
Imitation de mots réels 
Utilisation de 1 à 2 mots à bon escient 
Vocabulaire de 100 à 300 mots 
Phrase de 2 mots 
Discours inte lligible à 50 p. lOO 
Phrase de 3 mots 
Discours intell igible à 80 p.l 00 
Discours inte llig ible à 100 p. 100 
Capacité d'entretenir une conversation 
Capacité de suivre une directive en 2 étapes 
Syntaxe et intelligibilité de niveau adulte 
Capacité de suivre une directive en 3 étapes 
Emploi de 2 consonnes asssociées 
Compréhension des concepts de base 
Contrôle phonémique 
ÂGE 
Naissance 
2 mois 
4 mois 
6mois 
8mois 
!Ornois 
1 an 
2 ans 
2 ans 
2 ans 
3 ans 
3 ans 
4 ans 
4 ans 
4 ans 
5 ans 
5-6 ans 
6 ans 
6 ans 
7-8 ans 
gage est d 'abord assimilé sur un mode holistique 
(hémisphérique droit). Cette idée sur la localisation est 
corroborée par le fait que la différence entre les poten-
tiels évoqués au scalp par des mots familiers et non 
familiers, chez l'enfant « prégramrnatical »,se mani-
feste autant sur l'hémisphère droit que gauche (Mills, 
Coffey-Corina et Neville, 1993). Par ailleurs, les 
lésions droites très précoces affectent davantage le 
développement intellectuel, incluant la fonction lexi-
cale (voir le chapitre sur le pronostic). Mais chez l'en-
fant normal, ce même corpus de «formules vocales» 
sera ensuite assimilé, par vagues de généralisations et 
synthèses, souvent débordantes, et requérant correc-
tion (ex : « sontaient » au lieu de «étaient »). Cette 
deuxième assimilation du même corpus est analytique 
(stratégie d' hémisphère gauche) -ce qui ne signifie 
pas que la composante holistique, affective, du lan-
gage soit abandonnée pour autant. Avec cette nouvelle 
NEUROPSYCHOLOGIE DU DÉVELOPPEMENT COGNITIF NORMAL DE L'ENFANT 107 
approche, les phonèmes sont éventuellement compris 
par l'enfant comme étant les éléments de construction 
de la parole : ceci a pour effet de lui permettre de com-
biner ces éléments à partir d'un nombre limité de 
règles - ce qui aura un effet spectaculaire sur son 
rythme d'acquisition, et toujours en décalage, d'ex-
pression, de mots et phrases. Il semble que le nombre 
de mots acquis pour chaque mot exprimé par 1' enfant 
de niveau préscolaire serait de l'ordre de cinq (Locke, 
1997). n semble aussi que la phase du passage à l'ana-
lyse phonémique et grammaticale soit très sensible à 
la maturation neurologique (ressemblant presque à 
une période critique), car les enfants qui prennent trop 
de retard à développer un premier vocabulaire de 
«formules vocales» semblent rester aux prises avec 
des déficits grammaticaux, quelles qu'en puissent être 
les étiologies (Locke, 1997). 
Comment réconcilier l'idée d'une contribution hémi-
sphérique droite précoce et prédominante à l'acquisition 
TABLEAU 6-XXJJ. - DIMENSIONS DU LARYNX EN FONCTION DU 
SEXE ET DU DÉVELOPPEMENT. 
ADULTE 
ENFANCE PUBERTÉ HOMME FEMME 
(MM) (MM) (MM) (MM) 
Corde vocale 6-8 12-15 17-23 12,5-17 
(longueur) 
portion membranaire 3-4 7-8 11,5-1 6 8-11 ,5 
portion cartilagineuse 3-4 5-7 5,5-7 4,5-5,5 
·Glotte (largeur au repos) 3 5 8 6 
maximum 6 12 19 13 
Infraglotte 
Sagiuale 5-7 15 25 18 
Transverse 5-7 15 24 17 
du langage avec les données en potentiels évoqués 
montrant que la modulation de la place d'articulation 
semble générer plus d'amplitude à l'hémisphère gauche 
du nourrisson (Molfese et Betz, 1988)? D'abord, il faut 
se rappeler que dans ces mêmes investigations des 
potentiels évoqués chez le nourrisson, la modulation de 
l'intonation générait plus d'amplitude à droite, et que 
de toute façon, il y a de nombreuses dimensions du 
langage, dont certaines composantes peuvent à tout 
moment être préférentiellement traitées par l'hémi-
sphère gauche ou par l'hémisphère droit. Une ébauche 
de notre modèle neuropsychologique du développe-
ment du langage est schématisée au tableau 6-XXIV. 
Le langage semble donc progressivement s'installer 
dans l'hémisphère gauche chez l'enfant. Divers indi-
cateurs corroborent ce point de vue. Par exemple, 
l'anesthésie d'un hémisphère chez un enfant épilep-
tique avec un barbiturique, l' amytal sodique, indique 
une dominance hémisphérique gauche pour la langue 
parlée beaucoup plus fréquemment qu'une domi-
nance droite (Strauss, Wada et Kosaka, 1984). 
La distinction que nous avons faite plus haut entre 
une phase holistique et une phase analytique d'acqui-
sition du langage nous permet maintenant d'ajouter 
nos commentaires au débat controversé, sur l'exis-
tence ou l'inexistence d'une détermination génétique 
directe de la grammaire à proprement parler, c'est-à-
dire donc, d' un facteur héréditaire lié spécifiquement 
au langage. On sait que Gopnik et Crago (1991) ont 
revendiqué l'identification des généalogies familiales 
avec un déficit limité de la grammaire. Cependant, 
ces familles ont été ré-évaluées par des chercheurs 
indépendants qui ont trouvé plusieurs désordres 
cognitifs non grammaticaux tout aussi graves que les 
déficits grammaticaux (Vargha-Khadem et al, 1995). 
Par ailleurs, aucun cas de déficit grammatical déve-
TABLEAU 6-XXIII. -STADES DU DÉVELOPPEMENT NEUROPSYCHOLOGIQUE DU LANGAGE. 
STADE ENDOGÈNE 
Vocalisation des états affectifs et besoins primaires. Milner s'interroge de la manière suivante sur les soubassements cérébraux 
de ce système : le noyau du système comprend l'hypothalamus ainsi que le système limbique et ne s'étendrait au cortex que jus-
qu'à l'aire verbale motrice (la portion centrale de l'aire de Broca), et ceci de façon incomplète, c'est-à-dire en ne rejoignant que 
les couches profondes (5 et 6) de ce cortex pendant la première année, et la couche 3 à partir de la deuxième. 
STADE DE LA COMMUNICATION INTENTIONNELLE 
Au lieu d'être dominé par la modalité expressive comme précédement, ce stade est dominé par la modalité réceptive, la source 
du discours incluant maintenant la stimulation sociale. L'attitude de l'enfant démontre qu'il est devenu sensible aux tons de voix, 
à l'interlocuteur, et l'enfant essaie d'imiter les paroles -non pas pour communiquer autant que pour ré-écouter et absorber, 
s'approprier la langue sociale. Le fondement cérébral de ce stade du développement passerait par la mise en fonction de l'aire 
temporo-occipito-pariétale et de ses connexions thalamiques, en particulier d'abord de ses frontières, suivi de son centre. Les 
premières couches corticales à participer à ce système seraient la couche 3 suivie des couches 2 et 1 dans cet ordre. 
STADE SYMBOLIQUE 
Pensée par le langage. Milner conçoit ce système comme l'aptitude qu'a le système langagier mûri de faire l'interface avec les 
autres constituantes de l 'appareil psychique (imagerie, anticipation, attention sélective, etc.). La base cérébrale de cette potentia-
lité serait la mise en œuvre de circuits intégrateurs en rapport avec le système de langage, c'est-à-dire la formation réticulée, les 
c ircuits thalamocorticaux non spécifiques, le système extrapyramidal, e tc. 
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loppemental ne semble avoir été décrit, sans qu'il n'y 
ait eu préalablement un déficit de vocabulaire (Locke, 
1997). Il ne fait aucun doute que le langage ne soit 
assujetti fortement à l'hérédité (à peu près de la 
même façon que l'intelligence), mais rien n'autorise 
actuellement de croire à l'existence d'un quelconque 
«gène de la grammaire». 
La méthode anatomoclinique peut-elle nous infor-
mer sur Je moment dans Je développement et le lieu 
d'implantation dans Je cerveau de modules cérébraux 
du langage? Nous allons voir s' il existe des lésions 
focales typiques à l'origine de l'aphasie transcorti-
cale, l'aphasie de Broca, l 'aphasie de Wernicke, 
l'aphasie de conduction et l'anomie chez l'adulte et 
l'enfant (tableaux 6-XXV à 6-XXXIV). 
Que conclure de cet ensemble complexe de don-
nées des huit tableaux précédents pour comprendre 
un peu plus le développement normal de l'organisa-
tion du langage dans le cerveau? D'abord, on note 
que les aphasies lourdes (ex : transcorticale) prove-
nant de lésions télencéphaliques massives abruptes 
semblent être plutôt rares chez le très jeune enfant, ne 
se manifestant seulement que suite à des lésions sur-
venues vers la puberté, tandis que les aphasies plus 
circonscrites peuvent se manifester chez l'enfant lésé 
à l'âge préscolaire. Pourquoi? Nous envisageons que 
ceci soit dû à un mécanisme particulier de la réorga-
nisation des fonctions suite à une atteinte cérébrale. 
Lorsque la lésion touche une grande partie du cortex 
dans un hémisphère, les fonctions spécialisées de cet 
TABLEAU 6-XXlV.- MODi:LE HÉMISPHÉRIQUE DU DÉVELOPPEMENT DU LANGAGE. VOIR AUSSI LocKE ( 1997) POUR UN MODi:LE DE CE TYPE. 
TRANCHE Sous-svsTt:ME RELATIONS STADE MODE APTITUDES 
D'ÂGE ANATOMIQUE HÉMISPHÉRJQUES LINGUISTIQUE LINGUISTIQUE REPRÉSENTATIVES 
0-6 mois Projection primaire Contrôle sous-cortical Pré-linguistique Réflexif 1. S-R, pleurs, gazouillis 
(sensorielle et motrice) et/ou systèmes (Pré-intentionnel) 2. Reconnaissance des 
corticaux diffus voix et visages 
3. Reconnaissance et 
imitation prosodique 
1 à 12 mois Croissance du corps Droit > gauche Pré-linguistique Intentionnel 1. Augmentation de la 
calleux et du cortex (affecti f) communication 
associatif intentionnelle 
-pragmatique 
2. Premiers mots 
1 à 2 ans Projection-association Droit > gauche ou Lexical Sémantique 1. Accroissement du 
droit = gauche vocabulaire 
2. Raffinement de la 
phonologie 
3. Premières 
combinaisons de mots 
2 à 4 ans Association- Gauche> droit Grammatical Séquentiel- 1. Développement 
association analytique phonologique 
2. Développement 
syntaxique 
TABLEAU 6-XXY. - CAS AVEC LÉSION SURVENUE À L'ÂGE ADULTE SUIVIE D'UNE APHASIE TRANSCORTICALE. 
ÂGE AU MOMENT DES LOCALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS RÉFÉRENCES 
PREMIERS SYMPTÔMES DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
ET SEXE DU 
RÉPONDANT 
61 Masculin Région périsylvienne gauche Compréhension orale faible, Accident Pulvermüller 
(régions 47, 46, 9, 8, cortex moteur anomie, incompréhension vasculaire et Schonle, 
et prémoteur de la région de la écrite, incapacité d'utiliser le cérébral 1993 
main, circonvolution supramarginale language écrit, pas de 
et angulaire, régions 7, 19, répétition (phase aiguë) suivie 
circonvolution supérieure et de récupération de la répétition, 
médiane du lobe temporal) non sans écholalie (aphasie 
transcortical e mixte) 
69 Féminin Fronto-pariéto-temporale gauche Hémiparésie droite, aphasie Infarctus du Trojano 
globale, hémihyposténie droite, myocarde et al, 1988 
rire spastique 
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TABLEAU 6-XXVJ. - CAS AVEC LÉSION SURVENUE PENDANT L'ENFANCE SUIVIE D'UNE APHASIE TRANSCORTICALE. 
ÂGE AU MOMENT LOCALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS 
DES PREMIERS DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
li Masculin Région de l'artère Apraxie buccofaciale, apraxie Infarctus postopératoire . 
cérébrale moyenne idéomotrice, hémianopsie 
gauche (aire de droite, quadranopsie 
Broca, aire de inférieure gauche, production 
Wernicke, gyrus et compréhension orale très 
supramarginal, limitée, perte de répétition, 
gyrus angulaire, et paraphasies phonémiques, 
tissu sous-cortical), écholalies, manque du mot. 
région sous-corticale 
temporo-fronto-
occipitale droite 
13 Masculin Frontale droite Aphasie transcorticale Abcès après 
mixte transitoire blessure pénétrante 
14 Masculin Frontale gauche Aphasie transcorticale Sténose carotidienne 
avec extension motrice 6 mois plus tard 
sous-corticale 
TABLEAU 6-XXVII. -CAS AVEC LESION SURVENUE À L'ÂGE ADULTE SUIVIE D'UNE APHASIE DE BROCA. 
ÂGE AU MOMENT 
DES PREMIERS 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
42 Masculin 
19 Masculin 
LOCALISATION 
DE LA LÉSION 
Frontale postérieure 
gauche 
Frontale gauche 
CONSIDÉRATIONS 
SYMPTOMATOLOGIQUES 
Aphasie de Broca 
(non fluente) 
Aphasie de Broca 
(non fluente) 
CONSIDÉRATIONS 
ÉTIOLOGIQUES 
Astrocytome grade 4 
Hémorragie 
TABLEAU 6-XXVIIL -CAS AVEC LÉSION SURVENUE PENDANT L'ENFANCE SUIVIE D'UNE APHASIE DE BROCA. 
ÂGE AU MOMENT LOCALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS 
DES PREMIERS DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
Masculin Convexité frontale et Non acquisition de Compression au forceps, 
(lésion congénitale) temporale gauches l'expression épilepsie subséquente 
RÉFÉRENCES 
Ikeda et al, 1993. 
Guerrero et al, 1995 
Cran berg et al, 1987 
RÉFÉRENCES 
Costello et al, 1989 
Ritaccio et al, 1992 
RÉFÉRENCES 
Vargha-Khadem 
et al, 1985 
5 Masculin Corticale, postérieure Aphasie non fluente, troubles Infarctus dû à un hématome Cran berg 
gauche persistants de lecture épidural et al, 1987 
6 Féminin Fronto-pariétale gauche Mutisme (phase aiguë Infarctus Cran berg 
seulement), problèmes et al, 1987 
graves de lecture 
6 Féminin Fronto-pariétale gauche Aphasie de Broca 5 mois après Anémie falciforme Cran berg et al, 
1987 
8 Féminin Temporo-pariétale gauche Aphasie non fluente, Hémorragie Cran berg 
agrammatisme, paraphasies, intraparenchymateuse et al, 1987 
troubles de compréhension spontanée 
9 Masculin Frontale gauche Mutisme initial , sept ans plus Hémorragie Cran berg 
tard, retard en lecture intraparenchymateuse et al, 1987 
spontanée 
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TABLEAU 6-XXIX.- CAS AVEC LÉSION SURVENUE À L'ÂGE ADULTE SUIVIE D'UNE APHASIE DE WERNICK.E. 
ÂGE AU MOMENT LocALISATION 
DES PREMIERS 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
49 Masculin 
29 Masculin 
DE LA LÉSION 
Temporo-pariétale 
gauche 
Temporale gauche 
CONSIDÉRATIONS 
SYMPTOMATOLOGIQUES 
Aphasie de Wemicke 
Dysphasie de 
compréhension 
CONSIDÉRATIONS 
ÉTIOLOGIQUES 
RÉFÉRENCES 
Hématome suite à Wurker et al, 1998 
endocardite infectieuse 
Traumatisme crânien suivi 
d'hématome et de résection partielle Bigler, 1988 
TABLEAU 6-XXX.- CAS AVEC LÉSION SURVENUE À L'ENFANCE SUIVIE D'UNE APHASIE DE WERNICKE. 
ÂGE AU MOMENT LOCALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS RÉFÉRENCES 
DES PREMIERS DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
36 mois Féminin Pariétale gauche Aphasie fluente et apraxie Abcès, épilepsie Nass et al, 1998 
idéomotrice sur commande 
verbale 
6 Masculin Frontale gauche Paraphasies, adynamie Traumatisme Van Hout et al , 1985 
verbale, dysnomie 
7 Féminin Temporale gauche Dysnomie, circonlocutions Encéphalite Van Hout et al , 1985 
et pantomimes, paraphasies, herpétique 
compréhension faible, 
paralexies 
9 Féminin Temporale gauche Aphasie fluente Hématome Van Dongen et al, 1985 
9 Masculin Temporale gauche Persévérations verbales, Encéphalite Van Hout et al, 1985 
néologismes, incompréhension herpétique 
et déficit de répétition 
10 Masculin Postéro-temporale Néologismes, paraphasies Encéphalite Van Hout et Lyon, 1986 
gauche, occipitale sémantiques et phonémiques, herpélique 
droite (après persévération (orale et en lecture) 
traitement anti viral) 
10 Féminin Temporale gauche Aphasie fl uente 
Il Féminin Temporale gauche Aphasie fluente 
12 M asculin Postéro-temporale Manque du mot, aphasie 
gauche récepti ve 
hémisphère ont tendance à s' installer en bloc et de 
façon efficace dans l'hémisphère intact, à condition 
que la fonction ne soit pas encore pleinement déve-
loppée au moment de la lésion. Par contre, lorsque la 
lésion est plus circonscrite, la fonction qui aurait logé 
dans le site lésé a tendance à tenter une réorganisation 
proximale, dans le même hémisphère . Ceci a pour 
effet soit de surcharger l'hémisphère ou de créer une 
interférence des fonctions de cet hémisphère réorga-
nisé les unes sur les autres. Ainsi, on constate que les 
aphasies de Broca, Wernicke, de conduction et 1 'ano-
mie peuvent résulter d ' une petite lésion même 
lorsque celle-ci est acquise chez l'enfant en âge pré-
scolaire. Par ailleurs, on note que dans tous les cas, le 
site lésionnel critique est le même chez l'adulte et 
chez l'enfant pour chacun de ces types d 'aphasie, ce 
Traumatisme crânien Van Dongen et al, 1985 
Traumatisme crânien Van Dongen et al, 1985 
Abcès Cooper et Flowers, 1987 
qui suggère que l'organisation cérébrale du langage 
formel se modularise très tôt dans la vie de façon 
assez invariable. 
Jusqu'à maintenant, nous n'avons abordé que le 
développement normal du langage. Nous ne pouvons 
toutefois faire ici l'économie du développement neuro-
psychologique de la lecture. La lecture est une fonction 
verbale particulière, complexe et qui se développe tar-
divement (à l'âge scolaire). La lecture est probablement 
la performance linguistique (trop souvent déficitaire) 
qui interpelle Je plus souvent Je neuropsychologue cli-
nicien spécialiste de l'enfance. Une lecture aisée fait 
appel à plusieurs capacités bien distinctes et n' importe 
quelle atteinte de ces composantes peut produire une 
dyslexie. Ces composantes sont abordées au tableau 6-
X::XXV. Dès lors qu'on a compris la multidimensionna-
NEUROPSYCHOLOGIE DU DÉVELOPPEMENT COGNITIF NORMAL DE L'ENFANT II I 
TABLEAU 6-XX.Xl.- CAS AVEC LÉSION SURVENUE À L'ÂGE ADULTE SUIVIE D'UNE APHASIE DE CONDUCTION. 
ÂGE AU MOMENT LOCALISATION 
DES PREMIERS DE LA LËSION 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
46 Masculin 
60 Masculin 
26 Masculin 
55 Masculin 
72 Masculin 
Temporopariétale 
gauche 
Temporopariétale 
gauche 
Temporopariétale 
gauche 
Temporale 
postérieure et pariétal 
inférieur gauche 
Gyrus supramarginal 
gauche 
CONSIDÉRATIONS 
SYMPTOMATOLOGIQUES 
Production et compréhension réduites, 
problèmes de lecture à voix haute, 
avec paraphasies phonémiques 
fréquentes, répétition presque absente, 
écriture limitée à la copie 
Expression fluente, manque du mot, 
paraphasies, répétition presque inexistante 
Substitutions phonémiques, manque 
du mot, répétition très laborieuse, 
paraphasies nombreuses, compréhension 
orale et écrite conservée 
Nombreuses paraphasies et néologismes 
durant l'expression spontanée et la lecture 
à voix haute, répétition avec nombreuses 
paraphasies phonémiques, dysgraphie 
Paraphasies littérales dans la répétition, 
la lecture à voix haute et la dénomination, 
paragraphies dans 1 'écriture Kan a 
(phonogrammes japonais) 
CONSIDÉRATIONS 
ÉTIOLOGIQUES 
RÉFËRENCES 
Infarctus 
Embolie 
cérébrale 
Hémorragie 
Infarctus 
Infarctus 
Gandour et al, 1982 
Mendez et al, 1985 
Mendez et al, 1985 
Capian et al, 1986 
Tanabe et al, 1987 
TABLEAU 6-XXXJI. - CAS AVEC LÉSION ACQUISE PENDANT L'ENFANCE SUIVIE D'UNE APHASIE DE CONDUCTION. 
ÂGE AU MOMENT LOCALISATION 
DES PREMIERS DE LA LÉSION 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
36 mois Féminin Pariétale gauche (gyrus 
angulaire, faisceau 
arqué, splénium) 
10 Masculin Pariétale gauche 
CONSIDÉRATIONS 
SYMPTOMATOLOGIQUES 
Aphasie de conduction, 
apraxie sur commande verbale 
Aphasie de conduction, extinction 
à l'oreille droite, apraxie 
buccofaciale et idéomotrice 
CONSIDÉRATIONS 
ÉTIOLOGIQUES 
Abcès 
Malformation 
artérioveineuse 
RÉFÉRENCES 
Nass et al, 1998 
Tanabe et al, 1989 
TABLEAU 6-XXXIll. -CAS AVEC LÉSION ACQUISE À L' ÂGÈ ADULTE SUIVIE D'UNE ANOMIE. 
ÂGE AU MOMENT LOCALISATION CONSIDËRATIONS CONSIDÉRATIONS RÉFËRENCES 
DES PREMIERS DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RËPONDANT 
45 Masculin Temporale gauche Incapacité presque totale à Traumatisme crânien Crosson, 1994 
(médiane et inférieure) dénommer à partir d ' images, 
mémoire verbale déficiente 
56 Masculin Temporale gauche Déficit sélectif de dénomination Gliome 
des noms de personnes Shallice et al, 1993 
25 Masculin Temporo-occipitale Anomie précédée de dysphasie Hémorragie Henaff Go non et al, 1989 
gauche de type Wernicke transitoire, 
négligence auditive droite 
47 Masculin Temporo-occipitale Anomie sur présentation [nfarctus Pena-Casanova, 1985 
gauche visuelle seulement 
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TABLEAU 6-XXXJV.- CAS AVEC LÉSION SURVENUE PENDANT L'ENFANCE SUIVIE D'UNE ANOMIE. 
ÂGE AU MOMENT L OCALISATION 
DES PREMfERS 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
DE LA LËSION 
CONSIDËRATIONS 
SYMPTOMATOLOGIQUES 
CONSLDÉRATIONS 
ÉTIOLOGIQUES 
RÉFÉRENCES 
10 Féminin Temporopariétale gauche Dysphasie suivie d 'anomie pure Rupture d ' anévrisme Hynd et al, 1995 
T ABLEAU 6-XXXV.- HABILETÉS DE BASE REQUISES POUR LA LECTURE. VOIR AUSSI BRAUN ET CRÉPEAU, 1997, POUR PLUS DE DÉTAILS 
SUR LES LOCALISATIONS. 
HABILETÉ DE BASE EXPLICATION LocALISATION CÉRÉBRALE 
Graphique Perception du schème visuel de la lettre, du mot, du paragraphe, 
des ponctuations, etc. 
Lobe pariétal droit 
Phonologique Perception et discrimination des sons, permettant d'apprendre 
spontanément le langage oral par l'échange verbal, et de la 
raccrocher au code graphologique 
Surface dorsolatérale 
postérieure du lobe temporal 
gauche 
Orthographique 
Sémantique 
Appropriation des traits internes des mots, régularités, 
dépendances, correspondances graphè me-phonème, etc. 
Acquisition, rétention, et manipulation dynamique 
Aire temporo-pariéto-occipitale 
gauche 
Plages associatives postérieures 
des deux hémisphères des concepts signifiés par les mots 
Syntaxique Compréhension des propriétés abstraites des mots : noms, 
verbes, adjectifs, adverbes, etc. , et des règles concernant les 
rapports entre les mots 
Lobe temporal gauche 
Mémoire de travail Aptitude à traiter le langage en mobilisant dans la sphère 
attentionnelle toutes les autres habiletés signalées plus haut 
Aire périsylvienne gauche et 
lobes frontaux 
lité de cette opération complexe qu 'est la lecture, on est 
mieux positionné pour réaliser que les fondements neu-
ropsychologiques de la lecture devront, eux aussi, être 
passablement complexes. 
On sait qu' il existe des codes très divers d'écriture. 
Il suffit de penser aux hiéroglyphes égyptiens et à 
l'alphabet arabe pour s'en convaincre. Ce qui est plus 
étonnant, c'est qu'une même culture puisse générer 
deux scripts très différents, comme c'est le cas de la 
culture Japonaise. Le kana est une sorte d'alphabet, 
composé de 69 symboles, chacun correspondant à 
une entité sonore distincte. Le kana est une écriture 
phonétique et combinatoire. Le kanji, au contraire, 
n'est pas phonétique mais idéographique. Comme en 
chinois, chaque signe possède un sens qui lui est 
propre et la relation entre signe et son est totalement 
arbitraire. Le nombre de signes kanji est, bien enten-
du, beaucoup plus élevé (3000 sont nécessaires pour 
lire le journal) que les symboles kan a. Leur dessin est 
plus varié et complexe. Les écoliers japonais appren-
nent d'abord le kana, puis ensuite le kanji . Il existe 
aussi des Japonais qui ne lisent et n'écrivent que J'une 
ou l'autre des ces écritures. Cette situation est une 
bonne occasion pour évaluer l'effet d ' une variable 
environnementale (le type d'écriture) sans que d'au-
tres variables n'entrent en jeu de façon trop impor-
tante (pays, climat, alimentation, culture, système 
scolaire, méthodes d 'éducation des enfants, etc.). On 
sait aujourd'hui que les deux hémisphères ne traitent 
pas les signes et symboles kana et kan ji de la même 
façon. Les lésions cérébrales affectent de manière dif-
férente ces écritures. Les lésions gauches affectent 
davantage le kana, et semble-t-il , les droites davan-
tage le kanji (Changeux, 1983). 
On sait depuis presqu'un siècle que la dyslexie 
postlésionnelle chez l'adulte peut provenir d'une 
lésion corticale unilatérale focale. Que nous dira la 
recension des cas individuels de dyslexie postlésion-
nelle publiés jusqu'à maintenant? (tableaux 6-XXXVI 
et 6-XXXVII). 
La modularité cérébrale du système de lecture est 
exemplaire chez l'adulte : c'est dans la région de la 
jonction temporo-pariéto-occipitale gauche que les 
neurones importants pour la lecture finissent par 
s' installer. Une lésion précoce à ce même endroit 
peut-elle, à elle seule, empêcher ou compromettre le 
développement de la lecture ? Peut-être. L'emplace-
ment des lésions n'est pas aussi uniforme chez l'en-
fant, quoiqu'elles aient tendance à rejoindre le même 
site. Par contre, ces cas démontrent que le système de 
lecture semble être prémodularisé (prédestiné à ce 
développer à un endroit spécifique) dans le cerveau. 
En effet, 1' acquisition de la lecture peut être assez 
gravement (relativement sélectivement) compromise 
par une lésion localisée, survenue bien avant qu'il ne 
soit question d'apprendre à lire. 
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TABLEAU 6-XXXVI.- CAS DE LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE SURVENUE À L'ÂGE ADULTE SUIVIE D'UNE DYSLEXIE. 
ÂGE AU MOMENT DES LOCALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS RÉFÉRENCES 
PREMIERS SYMPTÔMES DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
ET SEXE DU 
RÉPONDANT 
30 Masculin Occipitotemporale Dyslexie sans dysgraphie Foyer Denckla et al, 1973 
gauche (lobectomie) leucoencéphalitique 
46 Masculin Temporo-occipitale gauche Dyslexie sans agraphie Méningiome Holtzman et al, 1978 
48 Masculin Temporo-occipitale gauche Dyslexie sans dysgraphie Hématome Caffarra, 1987 
79 Masculin Temporo-occipitale gauche Dyslexie sans dysgraphie Hémorragie Henderson et al, 1985 
30 Masculin Temporopariétale gauche Dyslexie et dysphasie Encéphalite Russell, 1981 
réceptive herpétique 
35 Féminin Temporopariétale gauche Dyslexie avec dysgraphie, Astrocytome Warrington et al, 1980 
dysphasie reséqué 
52 Masculin Temporopariétale gauche Dyslexie avec dysgraphie, Hématome Wanington et al, 1980 
dysphasie 
53 Féminin Pariéto-occipitale gauche Dyslexie sans dysgraphie Traumatisme suivi Fukuzawa et al, 1988 
et anomie des couleurs d' hémorragie 
66 Masculin Occipitale gauche Dyslexie sans dysgraphie, Sténose artérielle Prior et al, 1983 
amnésie 
TABLEAU 6-XXXV!J.- CAS DE LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE SURVENUE PENDANT L'ENFANCE SUIVIE D'UNE DYSLEXIE. 
ÂGE AU MOMENT DES LOCALISATION CONSIDÉRATIONS CONSIDÉRATIONS RÉFÉRENCES 
PREMIERS SYMPTÔMES DE LA LÉSION SYMPTOMATOLOGIQUES ÉTIOLOGIQUES 
ET SEXE DU 
RÉPONDANT 
Masculin Temporale gauche (atrophie Non acquisition de la lecture Étiologie non Daigneault, 
(lésion congénitale) subtile de la pointe) toujours observable à Il ans) déterminée cas inédit 
7 mois Masculin Pariéto-occipitale droite Dyslexie et dyscalculie Porencéphalie post- Levin et al, 
persistentes encore à 17 ans traumatique 1996 
4 Masculin Temporopariétale gauche Dyslexie résiduelle à 16 ans Hémorragie cérébrale Cohen et al, 
(aphasie passagère après l' AVC 1983 
et hémiplégie droite) 
5 Masculin Occipito-temporale gauche Dyslexie résiduelle à 12 ans Hématome post- Cran berg 
et capsule interne gauche après dysphasie sévère passagère traumatique et al, 1987 
6 Masculin Temporale gauche Alexie et agraphie (non Hémorragie suivie Levi ne et al, 
(toute la moitié antérieure) acquisition jusqu' à l'âge adulte), d'épilepsie et 1981 
hyperactivité et agressivité lobectomie à 8 ans 
observées à 8 ans 
Une autre fonction verbale complexe qui se déve-
loppe tardivement (à l'âge scolaire) est le calcul. 
Comme J'attention et la mémoire, c'est une de ces 
fonctions complexes qui tire ses éléments d ' une 
diversité d'aires cérébrales. En témoigne le tableau 
des compétences neuropsychologiques associées au 
calcul (tableau 6-:XXX:Vill). 
On ne trouve dans la littérature scientifique, à notre 
connaissance, aucun cas de dyscalculie pure qui soit 
postlésionnelle chez l'enfant, mais nous allons explo-
rer à présent le syndrome de Gerstmann pour nous 
approcher autant que nous le pouvons de la neuropsy-
chologie du développement du calcul. Le syndrome de 
Gerstmann (décrit en 1943) comporte quatre symp-
tômes, l'agnosie digitale, la dyscalculie, la confusion 
droite-gauche et la dysgraphie. Gerstmann croyait que 
la lésion de prédilection était située au cortex pariétal 
gauche (gyri angulaire et supramarginal). Examinons 
si la recension des cas publiés appuie cette notion 
(tableaux 6-:XXX:IX et 6-XL). 
On constate que dans l'ensemble, le syndrome de 
Gerstmann semble trouver appui sur les quelques cas 
exemplaires avec lésion focale. De surcroît, la même 
lésion, dans le même hémisphère et dans le même 
lobe que l'adulte, lésion somme toute assez petite, 
survenue au moment même où l'enfant apprend 
l'écriture et le calcul mental (7 à 12 ans) peut bloquer 
radicalement la consolidation de l'acquisition de cette 
fonction. 
Cela étant dit, même si la contribution pariétale 
gauche peut sembler importante, il serait naïf de 
croire qu'il n'existe aucune contribution des autres 
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lobes au calcul. Le tableau 6-XXXVill fait état de ces 
diverses autres contributions. 
L'apprentissage d ' une seconde langue par les 
enfants nous apporte quelques précisions addition-
nelles. Locke ( 1997) souligne que la seconde langue 
est apprise beaucoup plus facilement entre 1 an et 6-8 
ans. Ceci renforce la notion, courante, selon laquelle il 
existe une période précoce de sensibilité pour l'ac-
quisition du langage. On trouve un excellent traite-
ment de la notion de périodes sensibles et périodes 
critiques dans J'ouvrage édité par Bomstein ( 1987), 
et en particulier dans le chapitre d ' Almli et Finger. 
TABLEAU 6-XXXVIII . - R ÉGIONS CORTICALES ET CAPACITÉS 
SPÉCIFIQUES CONTRIBUANT AU CALCUL. 
RÉGION CORTICALE 
Hémisphère droit 
Hémisphère gauche 
Régions tertiaires de 
l'hémisphère gauche 
Lobes frontaux 
Lobes pariétaux 
Lobe pariétal gauche 
Lobes occipitaux 
Lobes temporaux 
CAPACITÉ SPÉCIAQUE 
Organisation visuelle-spatiale 
Habilités linguistiques 
Lecture et compréhension des 
problèmes, procédures formelles 
Calcul rapide, concepts abstraits 
Fonctions motrices et tactiles 
Séquencialisation 
Discrimination visuelle des symboles 
Perception auditive, mémoire 
Lobe temporal gauche Mémoire des séries, mémoire des 
principes mathématiques 
Toutefois, il faut bien se rendre compte que la période 
de sensibilité ne se démarque pas très nettement. 
Johnson et Newport (1989) ont étudié la compétence 
linguistique d' immigrants coréens adultes, ne parlant 
pas un mot d'anglais, en fonction de l'âge auquel ils 
sont arrivés aux États-Unis. On constate que la fonc-
tion ressemble plus à un effet global de plasticité qu 'à 
une quelconque rupture due à une période critique 
(figure 6-1 ). 
DÉVELOPPEMENT DES FONCTIONS EXÉCUTIVES 
Selon Lezak ( 1983) les fonctions exécutives sont 
formées de quatre composantes : 1) la formulation 
d'objectifs; 2) la planification ; 3) l'autorégulation de 
l'exécution de plans dirigés vers un but ; et 4) l'exé-
cution efficace d ' une performance. Luria (1973) 
ajoute que pour comprendre la fonction exécutive 
dans le concret, il faut l 'envisager dans le contexte 
d'adaptations multiples réalisées en continu sur une 
longue période de temps, ce qui interpelle une cin-
quième composante de la fonction exécutive; 5) la 
vérification, correction, et inflexion des actions. Evi-
demment, il est possible de raffiner cette grille, -ce 
que nous faisons au tableau 6-XLI. 
On pourrait dire que la fonction exécutive est la 
plus haute forme d' intelligence, celle que les cogniti-
vistes dénomment la métacognition (Pinard, 1989). 
En effet, on sait que les patients adultes ayant subi 
TABLEAU 6-XXXIX.- CAS AVEC LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE ACQUISE À L'ÂGE ADULTE SUIVIE D'UN SYNDROME DE GERSTMANN. 
ÂGE AU MOMENT 
DES PREM IERS 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
56 Masculin 
65 Masculin 
59 Masculin 
L OCALISATION 
DE LA LÉSION 
Pariétotemporale gauche 
Pariéto-occipitale gauche 
Pariétale gauche 
CONSIDÉRATIONS 
SYMPTOMATOLOGIQUES 
Syndrome de Gerstmann 
et agraphie 
Syndrome de Gerstmann sans 
alexie, aphasie ou apraxie 
Syndrome de Gerstmann 
sans aphasie 
CONSIDÉRATIONS R ÉFÉRENCES 
ÉTIOLOGIQUES 
Infarctus Kinsbourne et al, 1974 
Infarctus Levi ne et al, 1988 
Infarctus Varney, 1984 
T ABLEAU 6-XL. - CAS AVEC LÉSION CÉRÉBRALE FOCALE ACQUISE PENDANT L'ENFANCE SUIVIE D'UN SYNDROME DE GERSTMANN. 
ÂGE AU MOMENT LocALISATION CONSIDÉRATIONS 
SYMPTOMATOLOGIQUES 
CONSIDÉRATIONS 
ÉTIOLOGIQUES 
RÉFÉRENCES 
DES PREMIERS DE LA LÉSION 
SYMPTÔMES ET 
SEXE DU 
RÉPONDANT 
<7 Masculin 
< 12 Masculin 
Pariétale gauche Syndrome de Gerstmann pur Infarctus ancien Ohtagaki et al, 1998 
observé à 7 ans 
Pariétale gauche (atrophie) Syndrome de Gerstmann Syndrome de Garty et al, 1989 
Leopard (lentigines 
multiples) 
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Comment donc se développent ces fonctions exécu-
tives chez l'enfant? Le lecteur qui connaît les enfants 
sait d 'emblée que les jeunes enfants (en âge présco-
laire) sont peu performants dans Je domaine des fonc-
tions exécutives. Ils sont impulsifs, se fient à leur 
parents pour toute forme de planification, voire 
d'orientation, sont irresponsables, facilement distraits, 
incapables de rester engagés sur une tâche. Seule 
l'école semble avoir Je pouvoir d'instaurer ces fonc-
tions, et ne tolère pas d 'ailleurs qu'elles fassent défaut. 
S'étonnera-t-on alors de constater que les fonctions 
exécutives sont corrélées à la scolarité, même si elles 
ne sont pas nécessairement très fortement corrélées à 
l'intelligence? La question du développement des 
fonctions exécutives est controversée. Certains auteurs 
pensent que les fonctions exécutives se développent 
plus tard que la plupart des autres fonctions. Par 
exemple, Golden (198 1) croît que les lobes frontaux, 
qu 'il associe fortement aux fonctions exécutives, ne se 
développent qu'à l'adolescence et Stuss (1992) estime 
que ce n'est qu'à la puberté qu' un véritable décollage 
a lieu. Nous sommes en désaccord sur ce point. 
D'abord, les indicateurs biologiques plus récents du 
développement cérébral nous montrent que le lobe 
frontal est un des premiers à se développer (Best, 
1988). Ensuite, lorsque l'on utilise des tests dévelop-
pés soigneusement pour la pédiatrie, on démontre faci-
lement un développement important et rapide des 
FIGURE 6-1.- APPRENTISSAGE D'UNE SECONDE LANGUE À DIFFé-
RENTS ÂGES. Les sujets de cette figure sont des immigrants 
coréens aux Etats-Unis qui sont arrivés à des âges divers. On a 
évalué leur compétence grammaticale à l'âge adulte. La distri-
bution des performances laisse croire à une plus grande adap-
tabilité du jeune enfant, mais pas spécifiquement à une période 
critique pour l'acquisition d'une seconde langue. Voir Johnson 
et Newport ( 1989). 
une lobectomie frontale réussissent pratiquement nor-
malement les tests individuels d ' intelligence (Hebb, 
1939). Pourtant, ces patients sont incapables de 
mener une vie de couple, incapables de travailler. 
C'est aussi celle que les cliniciens associent à une vie 
réussie (Eslinger et Damasio, 1985). 
TABLEAU 6-XLI. -EXEMPLES DE TERMES ET CONCEPTS UTILISÉS POUR RENDRE OPÉRATIONNELLES ET PARTICULARISER LES FONCTIONS 
EXÉCUTIVES. SOURCE: DAIGNEAULT, S., CRÉPEAU, F., BRAUN, C.M.J. ET ÜODBOUT, J.A. ( 1995). DÉVELOPPEMENT DES FONCT10NS 
EXECUTIVES CHEZ L'ENFANT DE 6 À 12 ANS. COMPTES RENDUS OU !8E CONGRÈS DE LA SOCIÉTÉ QUÉBÉCOISE DE RECHERCHE EN 
PSYCHOLOGIE (ÜTTAWA). PAGE 116 (ABSTRACT). 
TERME DÉSIGNANT UNE 
OPÉRATION EXÉCUTIVE SPÉCIFIQUE 
Flexibilité mentale 
Fluidité mentale 
Planification-élaboration de 
stratégies 
Résistance à la distraction 
Résistance au magnétisme 
Jugement 
Initiation 
Contrôle de l'impulsivité 
Vérification 
Inhibition d 'un comportement 
automatisé 
Estimation de ses capacités 
Persévérance 
Orientation dans le temps 
EXPLICATION 
Capacité d' imaginer, sélectionner et appliquer un nouveau concept d'opération dès qu'une 
situation le demande; - contraire de rigidité mentale 
Capacité de mobiliser rapidement une série d'opérations mentales non redondantes avec 
stratégie;- contraire d ' inertie mentale 
Capacité d' inhiber le comportement le temps de conceptualiser une série d'opérations 
nécessaires pour réaliser un but 
Capacité de rester engagé vers un but malgré la présence de distracteurs 
Capacité de respecter une consigne qui demande de faire autre chose que de mimer 
l'examinateur 
Capacité d 'anticiper les conséquences sociales de ses gestes et de l'exprimer verbalement, 
prévoyance des réactions de l' autre 
Spontanéité, capacité de lancer des activités en vue de satisfaire des besoins 
Capacité de freiner ses actes, différer son plaisir, résister aux pulsions, persévérer, rester 
placide face aux contrariétés 
Dépassement du travail bâclé ou incomplet, analyse a posteriori et application 
Capacité d ' indépendance des comportements surappris, des routines, résistance à 
l' interférence de l' habitude 
Évaluation juste du rapport entre ses capacités et ses performances 
Continuation d'une activité jusqu'à l'atteinte de l'objectif 
Représentation du degré de nouveauté d ' un fait (récence), estimation du temps, etc. 
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fonctions exécutives à partir de l'âge de six ans chez 
l'enfant normal (Chelune et Thompson, 1987; Passler, 
Isaac et Hynd, 1985). Les fonctions exécutives corres-
pondent aux opérations mentales demandant le plus 
grand effort. Elles font appel à ce que les auteurs appel-
lent la mémoire représentationnelle (Braun et Lalonde, 
1990; Daigneault, Braun et Whitaker, 1992) ou 
mémoire vive ou mémoire de travail (Baddeley, 1994). 
On ne s'étonnera pas alors de constater qu'elles arri-
vent à leur apogée assez tôt dans le développement 
alors que l'organe cérébral est au mieux de sa santé et 
de sa capacité brute, et qu'elles déclinent ensuite rapi-
dement, dès l'âge de 50 ans, en fonction de l' inéluc-
table dégénérescence diffuse du système nerveux 
central (Braun et Lalonde, 1990; Daigneault, Braun et 
Whitaker, 1991; Daigneault et Braun, 1993). 
NEUROPSYCHOLOGIE ET PÉDAGOGIE 
Dès l'introduction nous avons indiqué ce qu ' il en 
était de l'utilité de la neuropsychologie du dévelop-
pement pour la pédagogie. La neuropsychologie est 
peu utile dans l'ensemble pour la pédagogie, et les 
modèles qui s'en sont inspirés en vue de réformes 
de l'école publique ont été par trop prématurés. Cet 
énoncé mérite toutefois des clarifications : 1) les 
bonnes réformes pédagogiques ne sont probable-
ment pas en contradiction avec les impératifs du 
développement cérébral de l'enfant; 2) les modèles 
neuropsychologiques du développement cérébral, 
aussi valables puissent-ils être, sont tous trop sim-
plistes pour canaliser des systèmes pédagogiques 
scolaires; 3) les modèles neuropsychologiques de la 
pathologie ou dysfonction cérébrale offrent par 
contre un potentiel beaucoup plus grand de déve-
loppement de stratégies pédagogiques adaptées à 
chaque type de cas (ex: dyslexie); 4) une appro.che 
neurocentrique à la pédagogie est du même fait trop 
centrée sur l'enfant, et pas assez sur la mission 
sociale de l'école ... L'école existe pour intégrer les 
générations à leur société, et non pas pour que la 
société s' intègre aux enfants. On pourrait rétorquer, 
sur ce dernier point, que l'échec des régimes de nor-
malisation (dextralité forcée) de la dominance 
manuelle (régimes qui ont sévi dans de nombreux 
pays) représente justement un exemple d'excès des 
options proposées. Pas du tout. Ce qu'on a constaté, 
c'est qu'on ne facilitait pas l'intégration sociale 
par la dextralité forcée puisque cette approche ne 
favorisait pas au maximum le développement de la 
coordination manuelle. On s'est simplement rendu 
compte que le meilleur rendement social consiste 
à laisser les gauchers être gauchers et les droitiers 
être droitiers. On s'est rendu compte de cela par le 
meilleur moyen qui soit, c'est-à-dire par le résultat 
global à long terme par rapport à des critères 
d'adaptabilité des citoyens ainsi formés. Plusieurs 
modèles neuropsychologiques développementaux 
semblent avoir réussi à séduire une proportion dan-
gereusement importante du monde pédagogique au 
Québec : le modèle de la typologie auditifs/visuels, 
le modèle de Laborit (1993) sur le danger de l'in-
hibition excessive, et le modèle selon lequel l'hé-
misphère droit serait négligé dans notre système 
scolaire et requerrait une attention particulière (Gra-
dy et Lueke, 1978). Certains de ces modèles appel-
lent à une pédagogie normalisante («tous pour 
l'entraînement de l'hémisphère droit, car nous 
négligeons la créativité et la dimension artistique 
dans notre système scolaire»), tandis que d'autres 
réclament des pédagogies axées sur les différen-
ces individuelles («compensons les déficits», ou, 
«exploitons les forces de chacun»). Harris (1988) 
a publié un chapitre nuancé et intelligent sur ces 
questions. Il arrive essentiellement à la même 
conclusion que celle que nous laissons entrevoir : 
«gare au réductionnisme biologique en matière de 
pédagogie» ! 
BIFURCATIONS DANS LE DÉVELOPPEMENT DU 
COMPORTEMENT 
Il est parfois utile d'élargir notre perspective dans 
l'investigation du développement. Ceux qui s'in-
téressent au nourrisson et qui sont spécialistes de 
celui-ci cherchent dans son développement quelques 
bifurcations majeures (acquisition de l'expression 
verbale, détachement du nourrisson de sa mère, etc.). 
De même, ceux qui se spécialisent en recherche sur le 
vieillissement seront typiquement intéressés par le 
repérage des principaux ou des plus précoces déclins 
des aptitudes. Ces objectifs sont normaux et sains. 
Toutefois, lorsqu'on considère la trajectoire d'une 
existence, on peut être sensible à des cheminements 
plus subtiles et même en tirer beaucoup d'enseig-
nements. De même, lorsqu'on considère plusieurs 
comportements ou aptitudes dans des sphères habi-
tuellement cloisonnées, on découvre des liens de réci-
procité, dynamiques, dans le développement. Dans 
leur livre sur le développement psychologique de 
l'enfant, Deldime et Vermeulen (1997) illustrent très 
bien ce qui précède (figure 6-2). 
Grâce à une optique très particulière, la grille 
d'analyse servant d'appui à la figure 6-2 permet de 
voir à quel point le nourrisson vit dans un monde dif-
férent de celui de l'enfant. Le premier vit dans un 
monde d'exploration ouverte et d'émotivité, tandis 
que ce dernier inhibe radicalement ces deux traits 
dans la mesure où il entre dans la relation interperson-
nelle par l'entremise du langage. N'est-il pas impor-
tant de se rappeler que pour soutenir un échange 
verbal, il faut aussi «écouter» et que pour ce faire, il 
faut garder le silence et l' immobilité? 
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FIGURE 6-2. - FRÉQUENCES DES DIFFÉRENTS TYPES DE COMPOR-
TEMENTS DE 18 À 60 MOIS. L'acquisition et la maîtrise du lan-
gage supposent une capacité d'inhibition tant de la motricité 
débridée que de la vivacité de l'émotion du nourrisson. Ces 
données proviennent de Ames, Ilg et Haber (1983). 
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Chapitre 7 
DÉVELOPPEMENT DE L'ASYMÉTRIE CÉRÉBRALE 
ET FONCTIONNELLE 
L'organisme humain est fondamentalement orga-
nisé en deux côtés. Nos membres et organes senso-
riels sont doubles ainsi que notre cerveau. Pourquoi? 
La rép<:>nse à cette question relève presque de la 
philosophie et ne sera pas traitée ici. Nous nous 
contenterons de présenter les principaux traits de ce 
dédoublement de notre organisme et de notre monde, 
en insistant sur les asymétries. Évidemment, nous 
insisterons sur les rapports cerveau-comportement, 
particulièrement dans le contexte du développement 
de ces traits. Nous nous intéresserons principalement 
à la question, si importante en pédiatrie, de la domi-
nance manuelle. Mais nous aborderons ensuite le 
développement des asymétries des mécanismes cog-
nitifs dans le cerveau. 
CAUSES DE LA DOMINANCE MANUELLE 
L'aspect le plus saillant, et par conséquent le plus 
étudié de l'asymétrie cérébrale et fonctionnelle est 
sans doute la domi nance manuelle. La très grande 
majorité des individus (90 p. lOO), dans toutes les 
populations humaines, est droitière. Environ 9 p. lOO 
de la population pourrait se dire gauchère, tandis 
qu ' une très faible proportion est ambidextre. II est 
d 'emblée parfaitement évident que la dominance 
manuelle est un trait complexe qui n'est pas distribué 
normalement mais de façon bimodale. Ceci est illus-
tré à la figure 7-1. 
On définit le plus souvent la dominance manuelle 
principalement par la main préférée pour l'écriture, 
tant dans la vie courante qu 'en recherche. Toutefois, 
les chercheurs se rendent de plus en plus à l'évidence 
que les gestes et performances humaines ne se lais-
sent que très grossièrement catégoriser de la sorte. 
Une proportion importante de droitiers (pour l'écri-
ture) préfèrent utiliser leur main gauche pour cer-
taines autres activités. Un compte rendu de la variété 
de ces actions et gestes est présenté au tableau 7-1 qui 
fait état des catégories présentes dans quatre des plus 
célèbres questionnaires de dominance manuelle. 
Les enfants en âge préscolaire ont, bien entendu, un 
répertoire d'actes et de gestes moins développé que les 
adultes, de telle sorte que pour évaluer la dominance 
manuelle chez l'enfant, des échelles spéciales ont été 
conçues (Harris et Carlson, 1988); (tableau 7-11). 
Il est sans doute intéressant, en recherche, de déter-
miner la dominance manuelle à l'aide de question-
naires complets et bien conçus. Cela vaut certainement 
mieux que de ne s'informer que de la main préférée 
pour l'écriture. Il est encore scientifiquement plus 
rigoureux de recueillir des observations directes des 
asymétries des comportements spontanés (tableau 7-ill 
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FIGURE 7- 1. - DISTRIBUTION DES QUOTIENTS DE LATÉRALITÉ. 
Distribution des quotients de latéralité dérivés de l'Inventaire 
de Dominan~e Latérale d'Édimbourg (Edinburglz Handedness 
ln ventory). A noter, la tendance vers les extrêmes plutôt que 
vers la distribution normale (Oidfield, 1971 ). 
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TABLEAU 7-1.- CATÉGORIES FIGURANT DANS PLUSIEURS DES PRINCIPAUX QUESTIONNAIRES DESTINÉS À ÉVALUER LA DOMINANCE MANUELLE. 
ANNEIT (1967) 
Écrire 
Lancer une balle 
Tenir une raquette 
Tenir une allumette 
pour l'allumer 
Couper avec des 
ciseaux 
Enfi ler une aiguille 
Main tenant le bout 
d ' un balais 
Main tenant le bout 
d'une pelle 
Distribuer des cartes 
Planter un clou 
Utiliser une brosse à dents 
Dévisser le couvercle 
d'un pot 
EDINBURGH 
(0LDFIELD, 1971) 
Écrire 
Dessiner 
Lancer 
Utiliser des ciseaux 
Tenir une brosse à dents 
Couper avec un couteau 
Utiliser une cuillère 
Main tenant le bout d'un 
balais 
Tenir une allumette pour 
l'allumer 
Ouvrir une boîte 
ROSZKOWSKI, KALT ET 
NEBES ( 1974) 
Dessiner 
Écrire 
Retirer une carte du dessus 
du paquet 
Utiliser un ouvre-bouteille 
Lancer une balle de baseball 
vers une cible 
Utiliser un marteau 
Utiliser une brosse à dents 
Utiliser un tournevis 
Utiliser une gomme à effacer 
Utiliser une raquette de tennis 
Utiliser des ciseaux 
Tenir une allumette pour 
l'allumer 
Épaule sur laquelle repose le 
bâton de baseball 
Pied qui frappe le ballon 
Bras qui porte des livres 
Premier pied chaussé 
PROVINS ET CUNLIFFE ( 1972) 
Écrire 
Utiliser une cuillère 
Lancer une balle 
Tenir une brosse à dents 
Tenir une raquette de tennis 
Insérer une clé en serrure 
Tenir la boîte pour a llumer une 
allumette 
Tenir des ciseaux 
Tailler un crayon avec un canif 
Tenir un paquet de cartes 
pour les di stri bu er 
Tenir une gomme à effacer 
Punaiser une feuille sur un 
tableau d'affichage 
Ouvrir un robinet 
Tenir un plat pour le laver 
Verser le thé de la théière 
Tenir une aiguille pour coudre 
Se peigner 
Ajuster un store 
Tenir une tranche de pain 
pour la beurrer 
Remonter un réveil 
Porter une valise 
Tenir un pot pour dévisser 
le couvercle 
Brancher une prise de courant 
Tenir un marteau 
Porter un verre 
Tenir une pomme qu 'on épluche 
Retirer un objet d'une étagère 
Attraper une balle d'une main 
pour des exemples de comportements ainsi obser-
vables tant des mains et bras que du reste du corps). 
Finalement, à partir de l'âge de deux ou trois ans, il 
devient même possible de soumettre les hémicorps à 
cette épreuve de façon à déterminer la dominance 
hémicorporelle de façon objective -car en cette matière 
les sujets sont souvent surpris de réaliser que leur 
impression subjective de leurs propres dominances 
hémicorporelles sont erronées. 
La dominance manuelle reste un sujet de fascina-
tion en neuropsychologie. Il en est ainsi non seule-
ment parce que tout Je monde en sent d 'emblée la 
pertinence pratique (ex : doit-on forcer ou non les 
jeunes à devenir droitiers?), mais aussi pour deux 
autres raisons. Premièrement, il devient évident que 
ce trait spécifiquement humain (les animaux sont 
ambidextres dans la plupart des circonstances, ou se 
répartissent en autant de gauchers que de droitiers en 
cas d'exception) résulte d ' un ensemble complexe 
de causes (facteurs héréditaires, endocrinologiques, 
complications périnatales, effets des conditionne-
ments sociaux). Deuxièmement, la dominance manuelle, 
gauche en J'occurrence, semble être liée, très faible-
ment- tous en conviennent, à des phénomènes aussi 
complexes et subtils que le risque pour certaines mala-
dies immunitaires (Bryden, McManus et Bulman-
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Fleming, 1994), les talents spéciaux, le sexe, la dys-
lexie, le bégaiement et l'autisme (Dawson, 1988 ; 
Obier et Fein, 1988). Aucun de ces liens n'a été élu-
cidé à ce jour. Tout ceci contribue à maintenir l'en-
gouement des scientifiques pour la recherche 
détaillée des causes du phénomène de la dominance 
manuelle. 
Rife (1940) a étudié une cohorte de 687 couples 
ainsi que leurs 2 178 enfants. Les lignées familiales 
de dextralité (être droitier) et sinistralité (être gau-
cher) furent très fortes (tableau 7-IV). 
TABLEAU 7-11. - EXEMPLES DE TESTS D'ASYMÉTRIE MOTRICE DE 
LA NAISSANCE À LA PETITE ENFANCE. 
Â GE AUQUEL LE 
COMPORTEMENT 
EST DÉTECTABLE 
De la naissance à 
deux mois 
Deux à trois mois 
T rois à douze mois 
Un à deux ans et 
demi 
Deux à quatre ans 
Deux à quatre ans 
COMPORTEMENT MOTEUR 
LATÉRALISÉ 
Posture, position de la tête, réflexe de 
préhension, mouvements des jambes 
Posture, durée de la préhension 
Préhension pendant les activités 
bi manuelles 
D essin, main utilisée pour les acti vités 
libres 
Épreuves unimanuelles : écrire, dessiner, 
manger, montrer du doigt, utiliser les 
outils, j eter et manipuler les objets, taper 
du doigt, test de chevilles 
Épreuves bi manuelles; enfiler des perles, 
enrouler un fil , écrou et boulon, retirer le 
couvercle d'un récipient 
TABLEAU 7-111. - EXEMPLES D'ACfiVITÉS OBSERVÉES CHEZ DES 
ENFANTS DANS DES TESTS DE PRÉFÉRENCE MANUELLE. 
H ARRIS ( 1947) 
Lancer une balle 
Remonter une montre 
Planter un clou 
Se laver les dents 
Se peigner 
Tourner une poignée de porte 
Tenir une gomme à effacer 
Utiliser des ciseaux 
Couper avec un couteau 
Écrire 
ANNETI ( 1970) 
Montrer des images 
Tracer un cercle 
Découper avec des ciseaux 
Jeter une balle dans un pot 
Visser le couvercle d 'un pot 
Utili ser une petite pelle 
Ramasser des boutons 
Beaucoup d' investigations similaires ont été réalisées 
donnant des résultats tous aussi suggestifs d'un facteur 
héréditaire important. On suppose, bien entendu, qu'au-
cun parent n'encourage le fait d'être gaucher chez son 
enfant. Trois études, incluant celle de Rife (1940) sont 
résumées au tableau 7-V. Ces études présentent le pour-
centage de gauchers nés de parents tous deux droitiers, 
de dominance latérale opposée et tous deux gauchers. 
Dans ce tableau on constate que dans l'ensemble 
les parents droitiers transmettent très fortement le trait 
de dextralité tandis que les parents gauchers ne trans-
mettent le trait de dominance manuelle gauche qu'à 
50 p.lOO. Ceci a inspiré à Annett ( 1972, 1985) le 
modèle dit du « right shift» ou du gène de la dextra-
lité. Selon ce modèle, illustré à la figure 7-2, 80 p. lOO 
de la population serait porteuse d'un gène de la dex-
tralité, tandis qu ' environ 20 p.100 en serait dépour-
vue. Selon ce modèle donc, la dominance manuelle 
gauche serait le résultat du hasard, les gauchers phé-
notypiques représentant la moitié de la progéniture de 
parents dépourvus du gène de la dextralité. 
Ce modèle génétique, un peu trop simple, fut par la 
suite critiqué par plusieurs chercheurs et fut même légè-
rement révisé par Annett elle-même. Depuis lors, plu-
sieurs modèles se font concurrence, et l'espoir d'arriver 
à un consensus s'est quelque peu estompé. Pourtant, de 
plus en plus de données scientifiques appuient la notion 
selon laquelle la dominance manuelle est fortement 
déterminée par l' hérédité. Peut-être sommes-nous, dans 
ce cas, confrontés à une de ces situations, décrites au 
premier chapitre, où les conditions cérébrales et/ou 
comportementales précoces lancent une cascade épigé-
nétique complexe. Changeux (1983) a fait allusion à 
cette éventualité en présentant dans ce contexte le syn-
drome «situs inversus » (figure 7-3). 
Le situs inversus est une condition qui est le plus 
souvent héritée sur le mode de transmission autoso-
TABLEAU 7-V. - TRANSMISSION GÉNÉTIQUE DE LA DOMINANCE 
MANUELLE GAUCHE : L A COMPARAISON DE PLUSIEURS ÉTUDES 
(EN P. lOO). 
ÉTUDE D OMINANCE MANUELLE DES PARENTS 
p. l OO p. l OO p. l OO 
Droitiers Mixtes Gauchers 
Rife ( 1940) 7,6 19,5 54,5 
Anneli ( 1978) 9,2 20,5 22,2 
Moyenne pondérée 9,2 22, 1 51,9 
TABLEAU 7-IY. - NOMBRE DE DESCENDANTS DROITIERS EN FONCfiON DE LA DOMINANCE MANUELLE DES PARENTS. (VOIR AUSSI RIFE, 1940). 
Descendance totale 
Nombre de droitiers 
D-D (N = 620) 
1993 (100 p. lOO) 
1842 (92 p.l 00) 
ASSORTIMENTS PARENTAUX 
D -G (N =62) 
174(100p.IOO) 
140 (80 p. lOO) 
G-G (N = 5) 
Il (IOOp.IOO} 
5 (45 p. l OO} 
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mique récessif (mendélien). Il existe aussi une forme 
X-liée, plus rare, chez l' humain. Dans le situs inversus 
totalis, l'appendice est à gauche plutôt qu' à droite, le 
foie est à gauche, le creur est à droite, etc. Plusieurs 
auteurs n'ont pas hésité à conclure que l'organisation 
corporelle est entièrement inversée. L'analyse histo-
logique fine des tissus cardiaques chez l'humain a 
récemment infmné ce postulat : certaines plages cellu-
Individus 
dépourvus du gène 
• righi shift,. 
\ ,,,. 
,' 
,,' 
,,, 
GAUCHERS DROITIERS 
Individus 
dotés du gène 
«righi shilt" 
FIGURE 7-2.- M ODÈLE D' A NNE1T DE LA DOMINANCE MANUELLE. 
La courbe en forme de c loche, q ui représente la majorité (90 
p.l 00) des individus, comporte très majoritairement des droi-
tiers. Ces individus seraient porteurs d' un gène de la dextralité. 
La courbe en forme de monticule, à gauche, qui représente la 
minorité de la population (10 p.lOO) comporte des moitiés 
égales de gauchers et droitiers. Ces individus seraient dépourvus 
du gène de la dextralité (Annett, 1972, 1978). 
laires sont orientées différemment dans le cœur, mais 
peuvent néanmoins fonctionner normalement. On sait 
que des anomalies héréditaires peuvent entraîner des 
risques pour les descendants pour des aberrations chro-
mosomiques, et le situs inversus en est un exemple. 
Des familles avec situs in versus découlant, semble-t-il 
d'une aberration chromosomique (QC5), ont été étu-
diées. Le situs inversus peut aussi se présenter (très 
rarement) en association avec d'autres conditions 
pathologiques graves: syndromes de Jeune, Klippei-
Feil, Laurence Moon Bied], de Noonan, de Klinefelter, 
de Turner, d'lvemark, d' Alport, de Fanconi, de 
Lutembacher, tétralogie de Fallot, maladies de Behçet, 
de Wolman. Ces associations pourraient être ou ne pas 
être fortuites, selon les cas. Le situs inversus, en soi, 
n'est d'ailleurs pas toujours une condition bénigne: les 
patients peuvent avoir des anomalies cardiaques dan-
gereuses requérant la chirurgie. Certains patients ont 
des anomalies d'autres organes ou viscères (hypothy-
roïdie, asplénie ou polysplérue, atrésie biliaire extrahé-
patique, chondrodysplasie, hexadactylie des mains et 
pieds, dysplasie pancréatique kystique, dysplasie rénale 
ou intestinale, micropérus, atrésie anale, carcinome 
ovarien). Par ailleurs, plusieurs comptes rendus rap-
portent de rares occurrences d'anomalies de la ligne 
médiane céphalique et orofaciale (fente de l'épiglotte, 
laryngienne, palatine ou labiale, cyclopie, agnathie, 
holoprosencéphalie, otocéphalie, etc.). De nos jours, le 
situs inversus est de plus en plus souvent l'objet d'un 
diagnostic prénatal par échographie. 
L'existence indéniable du situs inversus totalis 
(inversion de tous les organes internes) suggère forte-
EMBRYON DE SOURIS 
NORMALE 
EMBRYON DE SOURIS 
AVEC MUTATION SITUS INVERSUS 
FIGURE 7-3. - MÉCANISMES DE LATÉRALISATION 
DANS LE SITUS INVERSUS. La mutation situs 
in versus suggère un modèle épigénétique de 
la laté ralisation corporelle. Les individus por-
teurs du gène mutant ont le cœur à droite et le 
foie à gauche. C hez la souris, l'embryon situs 
in versus s'enroule en sens contraire de l' em-
bryon normal. La mutation entraîne la paraly-
sie de microflagelles attachés à diverses 
cellules destinées à former des organes pen-
dant le développement de l'embryon. La 
mobilité de ces cellules est donc altérée, ce 
qui pourra it dévier la cascade développemen-
tale menant à l'asymétrie des viscères. 
(Changeux, 1983). 
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ment que la détermination de la latéralité des organes 
internes semble correspondre à une cascade déve-
loppementale serrée. On a cru longtemps qu'une 
inactivation ou asynchronie des battements des cils 
cellulaires (flagelles) serait à la base de l'anomalie de 
latéralisation des organes internes. Le syndrome de 
Kartagener est d'ailleurs formellement défini comme 
comportant la bronchiectasie, la sinusite chronique et 
le si tus in versus. La sinusite est due à une insuffisance 
du mécanisme de protection ciliaire des voies respira-
toires contre les antigènes. L'insuffisance ciliaire dans 
ce syndrome serait aussi responsable d'otites séreuses. 
À cause du déficit apparenté de leur flagelle, les sper-
matozoïdes sont immobiles (dépourvus d' action ci liai-
re sur leur queue) et le patient masculin est souvent 
stérile. La migration cellulaire embryonnaire serait 
dépourvue d'éléments canalisants, la laissant opérer 
au hasard. Ce serait pourquoi 50 p.l 00 des cas avec 
immobilité ciliaire ont un situs inversus chez l'hu-
main. Toutefois, le situs inversus existe chez l'humain 
parfois en l'absence complète d'une quelconque ano-
malie (détectable par les moyens courants) des cils. 
De toute façon, l'insuffisance ciliaire ne suffit pas à 
expliquer en détail!' aberration de la cascade dévelop-
pementale : des investigations récentes suggèrent 
qu'un ou plusieurs gènes seraient responsables de la 
production d'une molécule très éphémère et se diffu-
sant très rapidement et de façon étendue qui serait 
nécessaire pour la latéralisation normale des organes 
internes. Une description de jumelles siamoises (donc 
monozygotes) comportait le signalement d'un situs 
solitus (asymétrie normale des organes internes) et 
d'un situs inversus. Une autre étude plus poussée de 
plusieurs paires siamoises a relevé trois cas de fusion 
cardiaque avec, dans chacune des trois paires, un situs 
inversus seulement du jumeau droit. L'auteur de cette 
recherche a suggéré que la rotation embryonnaire du 
cœur était le déclencheur de la cascade développe-
mentale responsable de la latéralisation de l'ensemble 
des viscères et organes du corps. Toutefois, le situs 
inversus partiel ou même complet observé chez un 
membre de plusieurs paires de jumeaux monozygotes 
non siamois laisse croire que le déclencheur de la cas-
cade latéralisante pourrait être encore plus précoce. 
L'anomalie de la latéralité semble affecter aussi le 
système nerveux central : des inversions sont observées 
au niveau du disque optique, son asymétrie anormale se 
répercutant ensuite, bien entendu dans le nerf optique. 
On connaît peu de choses sur l'organisation cérébrale, 
ni sur la cognition des personnes avec situs inversus 
non compliqué par des dysmorphoses. Dixit et Khanna 
(1993) décrivent un cas de situs inversus avec dyslexie 
développementale qui, à 18 ans, présentait aussi des 
symptômes de schizophrénie. Cohen et al (1993) décri-
vent un cas de situs inversus avec une dominance aty-
pique pour le langage, et une aphasie croisée. Plusieurs 
auteurs ayant étudié le situs inversus estiment que les 
mécanismes biologiques responsables de l'asymétrie 
des viscères sont également responsables du dévelop-
pement précoce des asymétries cérébrales et même de 
l'amorce des spécialisations hémisphériques cognitives 
(Galloway, 1990 et Woods, 1986). 
Y A-T-IL DES AVANTAGES À ÊTRE GAUCHER OU 
DROITIER? 
Une légère sur-représentation de gauchers parmi 
les humains de sexe masculin a été remarquée depuis 
longtemps (Harris et Carlson, 1988,pour une revue). 
Ceci laisse entendre la possibilité d'une modulation 
fine du développement de 1' asymétrie cérébrale par 
les hormones stéroïdes. 
On comprend que la dominance manuelle intéresse 
particulièrement les milieux pédiatriques et pédago-
giques puisqu'il s'agit d'un trait qui s'exprime assez 
tôt, et qui est représenté par un grand nombre de stig-
mates. À la lecture du tableau 7-VI, et de sa liste des 
corrélats indésirables de la dominance manuelle 
gauche, on voit pourquoi le langage populaire associe 
cette dominance au fait d'être malhabile (incoordina-
tion) et aussi pourquoi le terme scientifique signifiant 
dominance manuelle gauche, « sinistralité » est issu de 
sinister ou «désastre» (Harris et Carlson, 1988, pour 
une revue critique). 
Le stress prénatal ou périnatal sur le cerveau 
contribue certainement à l'incidence de la dominance 
manuelle gauche dans la population. Il n'est pas dif-
ficile d'imaginer que sur l'ensemble des cerveaux 
soumis au stress par des complications périnatales, 
une proportion importante subira une atteinte plus 
importante à l'hémisphère gauche, tandis qu'une pro-
portion égale subira une atteinte plus importante à 
l'autre hémisphère. On sait aussi qu'une atteinte à 
l'hémisphère dominant (habituellement le gauche) 
peut provoquer chez le bébé ou l'enfant une compen-
sation spectaculaire par l'autre hémisphère. Ainsi, il 
est facile de conclure, avec Satz (1972) qu'une pro-
portion non négligeable de gauchers pourraient 1' être 
par compensation d'une lésion cérébrale. Par ailleurs, 
le nombre total de droitiers porteurs d'une lésion 
pourrait être la même que chez les gauchers, mais la 
proportion pourrait être bien moindre. Plusieurs 
auteurs ont rapporté que la proportion de cas ayant 
subi des complications pré- ou périnatales est plus 
élevée chez les gauchers que chez les droitiers. Les 
résultats de Spiegler et Yeni-Komshian (1982) à ce 
sujet sont présentés au tableau 7-VII. 
Par ailleurs, la dominance manuelle gauche dite 
«pathologique» n'exclut pas l'interaction avec des 
facteurs héréditaires. Par exemple, un couple dont les 
deux partenaires ne disposeraient pas d'un gène 
« right shift» pourrait être davantage à risque pour des 
complications lors de la grossesse, par des mécanismes 
qui restent à déterminer toutefois. Le tableau 7-VIII 
explore ce lien dans douze cas de dominance manuelle 
gauche pathologique (Satz, 1972). 
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TABLEAU 7-VI. - CARACTÉRISTIQUES ASSOCIÉES À LA DOMINANCE À L' HÉMICORPS GAUCHE DANS LES TEXTES PUBLIÉS. VOIR AUSSI 
HARRIS ET CARLSON, 1988. 
CATÉGORIES ET EXEMPLES 
Dysfonction neurologique explicite : 
Epilepsie 
Désordres liés au langage et à la parole : 
Difficultés de lecture (dont la dyslexie) 
et désordres reliés au langage, 
d'ordre développemental 
Performance imellectuelle et scolaire : 
Retard mental 
Redoublements 
Désordres psychiatriques: 
Tentative de suicide 
Psychoses 
Problèmes psychologiques moins graves: 
Anxiété 
Labilité émotionnelle 
Névroses 
Usage de stimula/lis et de dépresseurs: 
Alcool 
Tabac 
Réactivité a11.x médicaments et psychotropes 
Comportements anti-sociaux : 
Agression, délinquance 
Désordres physiques : 
Allergies 
Désordres auto-immunitaires 
Migraine 
ÉTUDES OU RAPPORTS 
Hecaen et Ajuriaguerra (1964); Penfield et Roberts (1959); 
Roberts ( 1958); Satz, Yanowitz et Wilmore ( 1984) 
Bishop ( 1983); Neils et Aram ( 1986) 
Bradshaw-McAnulty, Hicks et Kinsboume ( 1984); Ross, 
Lipper et Auld (1987); Hicks et Barton (1975) 
Chayette et Smith ( 1981 ) 
Lishman et McMeekan (1976) 
Hicks et Pelligrini ( 1978) 
Orme (1970) 
Mascie-Taylor ( 198 1) 
Harburg (198 1); Lee-Feldstein et Harburg (1982) 
Harburg, Feldstein et Papsdorf (1 978) 
Irwin et Fink (198 1); Irwin ( 1985) 
Gabrielli et Mednick ( 1980) 
Geschwind et Behan ( 1982) 
Kinsbourne et Bemporad (1984) 
TABLEAU 7-VII.- EXEMPLES DE VARIABLES INDICATIVES DE DIFFÉRENTS DEGRÉS DE RISQUE DE DOMINANCE GAUCHE PATHOLOGIQUE. 
SOURCE: SPIEGLER B. ET YENI-KOMSHIAN G.H. (1982). BIRTH TRAUMA AND LEFT HANDEDNESS :TEST OF A THEORY. CONGRÈS DE 
L' INS, PITTSBURGH, FÉVRIER. 
PÉRIODE DE RISQUE FACTEUR PÉRIODE DE RISQUE FACTEUR 
DE RISQUE DE RISQUE 
PONDÉRÉ PONDÉRÉ 
Variables prénatales 5. Coloration du méconium 7 
1. Diabète 10 6. Travail :< 4h, > 20h 5 
2. Grossesse multiple (jumeaux) 10 7. Induction médicale du travail 5 
3. Cardiopathie mineure 5 8. Forceps (moyens) 5 
4. Toxémie mineure 5 9. Forceps (tête) 
5. Spolling vaginal 5 Variables néonatales 
6. Infect ion virale 5 1. Petit poids à la naissance 10 
7. Anémie 5 2. Multiples épisodes d'apnée 10 
8. Âge de la mère : < 16 ou > 34 5 3. Syndrome de détresse respiratoire (identifié) 10 
9. Cigarette:> 20/jour 4. Apgar 5 min : < 5 5 
Variables périnatales 5. Apgar 1 min : < 5 5 
1. Placenta praeviae 10 6. Syndrome de détresse respiratoire (appréhendé) 5 
2. Hématome rétroplacentaire 10 7. Anoxie présumée 5 
3. Cordon prolabé (prolapsed) 10 8. Cyanose 5 
4. Gestation de plus de 42 semaines 10 9. Réanimation à la naissance 5 
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TABLEAU 7-V nJ. - RÉCAPITULATION DE 12 CAS RELATIVEMENT À LA PRÉSENCE OU L'ABSENCE DE CARACTÉRISTIQUES DOMINANTES DU 
SYNDROME DE DOMINANCE MANUELLE GAUCHE (DG) PATHOLOGIQUE. 
CAS DG ouA DG DANS L ANGAGE DÉFICITS LANGAGE À TRAUMATISME 
FAMILLE PRÉSERVÉ VISUOSPATIAUX DROITE OU CÉRÉBRAL 
BILATÉRAL AVANT 2 ANS 
1 + + + + + 
2 + + + + + + 
3 + + + + 
4 + + + + + + 
5 + + + + + 
6 + + + + + 
7 + + + + + 
8 + + + + 
9 + + + + + 
10 + + + + + 
Il + + + + 
12 + + + + + 
Note : + = présence de la caraclérislique, A= ambidextre, i = inconnu, - = absence de la caractéristique. 
D'autres auteurs estiment que la dominance 
manuelle gauche pathologique est un faux concept et 
que les multiples problèmes et dysfonctions que l'on 
associe au fait d'être gaucher ne correspondent qu'à des 
préjugés sociaux. Entre autres, les gauchers ont généra-
lement des aptitudes cognitives égales ou supérieures 
aux droitiers (Wellman, 1985). Bref, une large gamme 
de modèles rivalisent pour expliquer l'existence de la 
dominance manuelle gauche. À l'extrême, certains pen-
sent qu 'être gaucher est pathologique, tandis que 
d'autres pensent que ce n'est jamais pathologique. On 
retrouve aussi des modèles qui tentent de pondérer ces 
deux points de vue (tableau 7-IX, ainsi que les explica-
tions de ce tableau dans Harris et Carlson, 1988). 
On a probablement exagéré, dans la littérature cli-
nique, Je côté indésirable de la dominance manuelle 
gauche. On comprend que la proportion de gauchers 
vus en clinique sera plus forte que dans la population 
générale des gauchers. Par ailleurs, les gauchers ainsi 
identifiés risquent, de façon disproportionnée, d'être du 
type «pathologique». Des investigations conduites épi-
démiologiquement, en milieu scolaire, donnent des 
résultats moins alarmants. Par exemple, Hardyck, 
Petrinovitch et Goldman (1976) ont évalué les domi-
nances manuelles et oculaires de 7 000 élèves de 
6e année, ainsi qu ' une brochette d'aptitudes scolaires, 
motrices, attentionnelles, et cognitives. Ils ne trouvèrent 
aucun lien entre les deux types de variables. Richardson 
et Firlej ( 1979) ont obtenu des résultats similaires avec 
une cohorte importante de garçons de 12 à 16 ans. 
CORRÉLATS CÉRÉBRAUX DE LA DOMINANCE 
MANUELLE 
Bien des choses ont été dites au sujet des corrélats 
cérébraux de la dominance manuelle, et toutes n'ont 
TABLEAU 7-JX. -EXPLICATIONS DES ASSOCIATIONS ENTRE DOMINANCE MANUELLE GAUCHE (DG) ET PROBLÈMES PSYCHOLOGIQUES ET 
DYSFONCTIONS NEUROPSYCHOLOGtQUES. VOIR AUSSI H ARRIS ET CARLSON, 1988. 
MODÈLE 
Lésion cérébrale unilatérale 
(modèle à 2 types) 
Lésion cérébrale unilatérale 
(modèle à 1 type) 
Dysfonction congénitale du 
système nerveux 
Bruit neurobiologique 
Indice normal de risque 
Préjugés sociaux 
EXPLICATION 
Une DG accentuée ren ète la présence d'une lésion discrète, 
autrement la DG est <<normale » 
La DG est forcément pathologique qu'elle soit accompagnée 
ou non de troubles du comportement 
La DG reflète un ralentissement du développement de 
l ' hémisphère gauche par la testostérone 
Une DG accentuée résulte d'une lésion survenue à un moment 
critique du développement 
U ne DG n 'est pas pathologique en soi m ais reflète un risque de 
dysfonctions neurologiques 
Les problèmes psychologiques résultent de préjugés sociaux à 
1 'égard des gauchers 
PRINCIPAUX TENANTS 
OU ANALYSES 
REPRÉSENTATIVES 
Satz et al, 1984 
Bakan et al , 1973 
Geschwind et al, 1982 
McManus, 1984 
Irwin et al, 1981 
Wile, 1932; 
Young et al, 1966 
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TABLEAU 7-X.- VARIATIONS DE L'ASYMÉTRIE CÉRÉBRALE EN FONCfiON DE LA DOMINANCE MANUELLE. 
MESURE DOMINANCE 
MANUELLE 
Volume du flot sanguin droite 
Volume du flot sanguin gauche 
Opercule pariétal droite 
Opercule pariétal gauche 
Largeur du lobe frontal droite 
Largeur du lobe frontal gauche 
Largeur du lobe occipital droite 
Largeur du lobe occipital gauche 
Cornes du lobe occipital droite 
Cornes du lobe occipital gauche 
pas supporté l'épreuve de la réplication. Deux 
grandes catégories de ces corrélats peuvent être dis-
tinguées : les asymétries hémisphériques et les diffé-
rences dans le développement du corps calleux. 
Le tableau 7-X illustre plusieurs asymétries céré-
brales qui se répartissent différemment chez les gau-
chers et droitiers. Presque toutes les grandes aires du 
cerveau tendent à différer en volume des deux côtés. 
Il faut comprendre toutefois que le lien entre les 
volumes cérébraux et les spécialisations hémisphé-
riques reste cependant fort mystérieux. La plupart des 
fonctions mentales jugées importantes dans les socié-
tés industrialisées semblent être prises davantage en 
charge par l'hémisphère gauche -que l' on appelle 
pour cette raison l'hémisphère dominant. Ceci est 
davantage vrai chez J'adulte, J'enfant étant notoire-
ment moins latéralisé dans sa fonction cérébrale. 
HG PLUS HD PLUS AUCUNE 
GRAND (P. ( 00) GRAND (P. lOO) DIFFÉRENCE (P. lOO) 
25 62 13 
64 28 8 
67 8 25 
22 7 71 
19 61 20 
27 40 33 
66 9 25 
38 27 35 
60 10 30 
38 31 3 1 
Pourtant, l'hémisphère gauche n'est pas plus volumi-
neux, dans J'ensemble, que l'hémisphère droit, pas 
plus chez l'adulte que chez J'enfant. En réalité, l'asy-
métrie des sous-volumes hémisphériques est une 
mosaïque complexe, parfois à la faveur de l'hémi-
sphère droit, parfois de l'hémisphère gauche. De plus, 
le profil de ces asymétries est assez variable d ' un 
individu à l'autre. On note quand même au tableau 7-
X que ces différences anatomiques entre gauchers et 
droitiers semblent se refléter dans la physiologie céré-
brale, puisque l'asymétrie du flot sanguin se répartit 
elle aussi selon la dominance manuelle (LeMay, 
1982, 1992). 
Un résumé des différences anatomiques entre 
hémisphère gauche et droit, chez l'humain, - avec 
dominance manuelle non contrôlée, est présenté au 
tableau 7-XI et à la figure 7-4. 
TABLEAU 7-XJ.- RÉCAPITULATIF DES ÉTUDES AYANT DÉMONTRÉ UNE ASYMÉTRIE HÉMISPHÉRIQUE HUMAINE. VOIR AUSSI KOLB ET WISHAW 
(1 990). 
MESURE RÉFÉRENCES DE BASE 
Asymétries favorisant l'hémisphère gauche 
Scissure de Sylvius plus longue 
Insu la plus grande 
Gyrus du corps calleux plus gros 
Relativement plus de substance grise 
Planum temporal plus grand 
Noyau latéral postérieur de l'hypothalamus plus gros 
Lobule pariétal inférieur plus gros 
Plus grand cortex temporopariétal 
Lobe occipital plus large 
Come occipitale du ventricule latéral plus grande 
Opercule frontal plus grand 
Eberstaller, 1984; LeMay et Culebras, 1972; Heschl, 1878 
Kodama, 1984 
Eberstaller, 1884 
Yon Bonin, 1962; Buret al, 1980; 
Geschwind et Levitsky, 1968; Galaburda et al, 1978; Teszner et al, 1978 
Eidelberg et Galaburda, 1982 
LeMay et Culebras, 1972 
Galaburda et San ides, 1980 
LeMay, 1977 
McRae et al, 1968; Strauss et Fitz, 1980 
Falzi et al, 1982 
Asymétries favorisant l'hémisphère droit 
Plus lourd 
Intérieur de la boîte crânienne plus long 
Circonvolution de Heschl plus longue 
Noyau géniculé médian plus gros 
Lobe frontal plus gros 
Broca, 1 865; Crichton-Brown, 1880 
Hoadley et Pearson, 1929 
Yon Economo et Hom, 1930; Chi et al, 1977 
Eidelberg et Galaburda, 1982 
LeMay, 1977 
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FIGURE 7-4.- VUE CORONAIRE DU PLANUM TEMPORAL. Lep/a-
num temporal est asymétrique chez l'humain. Chez environ 
deux personnes sur trois, le planum temporal est plus volumi-
neux dans l'hémisphère gauche que droit (LeMay, 1982). 
Malgré le fait qu'il y a eu beaucoup de controverse 
sur des différences entre gauchers et droitiers au 
niveau du corps calleux, les résultats des investiga-
tions semblent concorder lorsqu'elles sont particuliè-
rement bien menées. Ainsi, Witelson (1991) et Habib 
et al ( 1991) ont indépendamment publié des résultats 
très similaires sur le fait que les gauchers masculins 
ont des corps calleux globalement plus volumineux 
que les droitiers masculins. Ce trait ne se manifestait 
que comme tendance chez les femmes gauchères et 
droitières. 
ASYMÉTRIE HÉMISPHÉRIQUE CHEZ L'ANIMAL 
On découvre chaque année de nouvelles structures 
cérébrales (noyaux, plages de neurones, faisceaux) 
qui sont asymétriques chez l'animal. Les découvertes 
les plus célèbres, dans ce domaine, incluent des axes 
de recherches par lesquels on a pu associer des asy-
métries cérébrales à des comportements particuliers. 
Les travaux de Nottebohm ( L 970) ont été parmi les 
premiers de ce type. On sait que la plupart des 
oiseaux qui produisent un chant sont de sexe mascu-
lin, et que ce chant est surtout manifeste pendant la 
saison de la reproduction- qui se trouve être aussi la 
saison territoriale. De plus, on a découvert que les 
cerveaux des mâles comportent toute une série d'asy-
métries modulées par les concentrations sanguines 
d'hormones stéroïdes (testostérone) en fonction des 
saisons. Par exemple, chez le serin, le nerf hypo-
glosse gauche et la musculature du syrinx deviennent 
plus gros chez le mâle pendant chaque saison des 
amours. De même, l'ablation des structures nerveuses 
de contrôle du chant n'élimine ce dernier que lorsque 
la lésion est pratiquée du côté gauche du cerveau. 
Glick ( 1982, 1985, 1988) et al ont aussi poussé très 
loin leurs investigations sur les asymétries rotatoires 
chez le rat. Comme c'est le cas pour la dominance 
manuelle, il y a autant de rats qui tendent vers la 
gauche que de rats qui tendent vers la droite. De plus, 
on a trouvé des asymétries cérébrales qui semblent 
déterminer ces tendances. L'anatomie et la physiolo-
gie dopaminergique striatale, surtout du noyau caudé 
du groupe des noyaux gris de la base, montre chez le 
rat des asymétries qui concordent fortement avec les 
asymétries comportementales. 
Sandhu, Cook et Diamond (1986) ont trouvé des 
asymétries corticales chez le rat qui semblent être 
reliées non seulement au sexe mais aussi à une faculté 
cognitive : le traitement des relations spatiales. En 
effet, cet auteur a trouvé que le cortex droit des rats 
est plus épais que le gauche, et que cette asymétrie est 
plus marquée chez le mâle que la femelle, ce qui va 
de pair avec l'habileté visuospatiale supérieure des 
mâles. Elle a aussi découvert qu'il y a plus de récep-
teurs de testostérone dans l'hémisphère droit des rats 
mâles que dans le gauche. De plus, les rats mâles 
féminisés par injection précoce de stéroïdes fémini-
sants (œstrogène) ne manifestent pas ces traits mas-
culins. Cette découverte est d'autant plus intéressante 
que l'on retrouve essentiellement la même différence 
entre les sexes (anatomique et fonctionnelle, et la 
même asymétrie droite-gauche) chez l'humain. Finale-
ment, le chimpanzé a une scissure de Silvius gauche 
plus longue et moins verticale que sa contrepartie 
droite (Galaburda, LeMay, Kemper et Geschwind, 
1978), asymétrie qui correspond à ce que l'on retrouve 
chez l'humain (Ratcliff, Dila, Taylor et Milner, 1980). 
L'investigation des asymétries cérébrales chez 
l'animal avance à grands pas, ce dont témoigne le 
résumé présenté aux tableaux 7-XII et 7-Xlll. Le pre-
mier tableau fait le bilan des asymétries du compor-
tement, tandis que Je second répertorie les asymétries 
cérébrales anatomiques et neurochimiques. 
Il est rare toutefois que l'on puisse rattacher ces 
asymétries cérébrales à des manifestations comporte-
mentales. Pourtant, on ne manque pas d'exemples de 
comportements asymétriques chez l'animal. 
DÉVELOPPEMENT DE LA SPÉCIALISATION 
COGNITIVE DES HÉMISPHÈRES CHEZ L'HUMAIN 
Whitaker (1983) a proposé que les fonctions lan-
gagières, dans leur ensemble, sont organisées de 
façon bihémisphérique diffuse chez Je nourrisson, et 
que ces fonctions se consolident graduellement dans 
un «cœur » périsylvien gauche tout au long de l'en-
fance. Concernant spécifiquement la lecture, dans la 
tradition d' Anokhine, Bernstein et Luria, Whitaker 
( 1983) propose donc que le processus (laborieux) 
d'acquisition de la lecture, est cérébralement distinct 
du processus (plus coulant et aisé) de la mise en 
application de cette habileté, une fois acquise. Ce 
modèle a l'avantage d'expliquer pourquoi une hémi-
sphérectomie chez le jeune enfant peut épargner 
1 
1 
J 
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T ABLEAU 7-Xll. - ASYMÉTRIES DU COMPORTEMENT RELIÉES AUX FACTEURS ENDOCRINIEN OU SEXUEL CHEZ LE RONGEUR. 
ASYMÉTRIE DIFFÉRENCES SEXUELLES I NFLUENCE HORMONALE ESPÈCE 
Comportement 
Asymétrie néonatale dans Tendance vers la droite chez la 
la position de la queue femelle et non chez Je mâle 
Asymétrie néonatale dans Tendance vers la gauche plus 
la position de la queue importante chez la femelle que chez 
le mâle ; plus de mâles que de femelles 
ne montrent aucune asymétrie 
Asymétrie néonatale dans Tendance vers la gauche plus 
la position de la queue importante chez la femelle que chez 
le mâle; plus de mâles que de femelles 
ne montrent aucune asymétrie 
Rotation anormale Asymétrie plus marquée chez la 
femelle que chez le mâle 
Rotation anormale Asymétrie plus marquée chez la 
induite par des femelle que chez le mâle 
amphétamines 
Rotation anormale Asymétrie plus marquée chez la 
spontanée femelle que chez le mâle 
Préférence de la patte Préférence plus marquée chez les 
femelles que chez les mâles 
Asymétrie de rotation dans Tendance à tourner vers la droite 
le comportement chez les femelles, mais non chez 
spontané les mâles 
Préférence pour un côté Préférence plus marquée chez la 
dans un labyrinthe en T femelle que chez le mâle 
Corrélation négative entre le 
pourcentage de femelles dans 
chaque portée avec tendance à 
droite et le nombre de mâles 
dans la portée 
Aucune corrélation entre la ten-
dance observée chez la femelle 
et le nombre de mâles dans la portée 
Un traitement prénatal au DT. 
mais non au DTH, supprime cette 
tendance chez la femelle 
Aucune donnée 
Aucune donnée 
Aucune donnée 
Aucune donnée 
Aucune donnée 
L'administration de testostérone, 
à la naissance supprime cette 
préférence chez la femelle; mais 
l'huile a le même effet 
Rat Sprague-Dawley 
Rat Purdue-Wistar 
Rat Purdue-Wistar 
Rat Sprague-Dawley 
Rat Sprague-Dawley 
Gerboise 
Souris C57BL/6J 
Rat Sprague-Dawley 
Rat Sprague-Dawley 
TABLEAU 7-Xl!J. - ASYMÉTRIES CÉRÉBRALES RELIÉES AUX FACTEURS ENDOCRINIEN OU SEXUEL CHEZ LE RONGEUR. 
ASYMÉTRIE 
Concentration d' IgE 
à la naissance dans le 
bulbe et le pont, 
l' hippocampe, le cortex 
e t le diencéphale 
Dopamine striatale 
Épaisseur de certa ines 
régions corticales 
DIFFÉRENCES SEXUELLES I NFLUENCE HORMONALE ESPÈCE 
Neuroanatomie et neurochimie 
Asymétrie chez la femelle, 
mais non chez le mâle 
Asymétrie plus marquée chez la 
femelle que chez le mâle 
Accroissement du côté droit chez 
le mâle, mais non chez la femelle 
Aucune donnée Rat Sprague-Dawley 
Aucune donnée Souris C57BU6J 
Une gonadectomie à la naissance Rat Long-Evans 
provoque ou accentue les asymétries 
tant chez le mâle que chez la femelle 
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FIGURE 7-5.- MODÈLE DE WHITAKER DE LA MIGRATION DES CIRCUITS DU LANGAGE DANS LE DÉVELOPPEMENT PRÉCOCE. Ce modèle 
présente deux axes de modifica tion de l'hodologie d 'une fonction. Dans le cas illustré ici, celui du langage, il y a d'abord migration 
de la fonction (accaparement par un hémisphère et quasi abandon par l'autre) et il y a ensuite concentration (resserrement spatio-
temporel) du circuit spécialisé pour cette fonction. Le resserrement de la fonct ion dans un module cérébral plus petit progresse-
t-il de l'âge adulte jusqu'à la sénescence? On n'en sait strictement rien (Whitaker, 1983). 
l'acquisition de la lecture, tandis qu ' une lésion beau-
coup plus localisée, chez l'adulte, peut la compro-
mettre radicalement (figure 7-5). 
Habib ( 1993) est allé encore plus loin que cela en 
postul ant que ce processus opère jusqu ' à la grande 
vieillesse. En effet, il semble que l'aphasie soit obser-
vée suite à des lésions de plus en plus petites dans les 
sites périsylviens gauches, en fonction de l' âge 
adulte. 
Lenneberg (1 967) est même allé jusqu'à affi rmer 
que les deux hémisphères sont équipotentiels pour le 
langage ainsi que pour toute autre fonction chez les 
nourrissons. 
On sait qu' il existe une relation particulière et com-
plexe entre la spécialisation hémisphérique pour la 
préférence manuelle, les préférences oculaire, auricu-
laire, et du pied, le langage et le traitement visuospa-
tial, chez l'adulte. Presque tous les droitiers ont le 
langage à gauche et le visuospatial domine (moins 
radicalement) à droite. Seuls 30 p. l 00 des gauchers 
présentent l'inversion de ces traits. Les préférences 
oculaire, auriculaire, et du pied s'associent à la domi-
nance manuelle, mais seulement que de façon très 
floue. Qu'en est-il chez l' enfant ? Il semble que tous 
ces rapports aillent dans le même sens chez l'enfant et 
chez l'adulte, mais de façon plus floue chez l'enfant. 
EFFETS DE LÉSIONS PRÉCOCES CHEZ 
L'HUMAIN 
Il existe plusieurs excellents textes qui font état des 
spécialisations hémisphériques chez l'humain adulte. 
Nous nous contenterons donc, ici, de tracer les 
grandes lignes des aspects développementau..x de la 
spécialisation hémisphérique. Il est très clair que la 
spécialisation hémisphérique est moins fixée chez le 
jeune enfant que chez l'adulte. La démonstration 
de ce principe a été faite de façon concluante par 
les neuropsychologues qui ont étudié des sujets 
hémisphérectomisés en très bas âge. Le syndrome 
Sturge-Weber, une malformation veineuse massive et 
potentiellement fatale, oblige parfois les chirurgiens 
à exciser tout le cortex de l'un des hémisphères chez 
le nourrisson ou l'enfant en âge préscolai re. On 
appelle cette opération hémisphérectomie. Dennis et 
al ( 1975, 198 1) ont publié plusieurs comptes rendus 
de la récupération cognitive spectaculaire de plusieurs 
de ces cas, à l'âge adulte. La figure 7-6 résume l'en-
semble des résultats, tandis que le tableau 7-XIV pré-
sente des résultats détaillés en matière de traitements 
spatiaux. 
Il faut comprendre qu' une telle opération, si elle 
devait être pratiquée sur des adultes droitiers nor-
maux, voire sur des adultes souffrant d' une maladie 
ou d ' un désordre hémisphérique aigu, produirait une 
aphasie majeure dans le cas d'une hémisphérectomie 
gauche et un trouble spatial majeur dans le cas d'une 
hémisphérectomie droite. Dans l'un ou l'autre cas, il y 
aurait une hémiplégie controlatérale à la lésion. De 
plus, il y aurait peu de chances que ces sujets puissent 
récupérer substantiellement l'usage de ces fonctions. 
L'épilepsie grave résistante aux anticonvulsivants 
peut motiver la pratique de la lobectomie visant à 
extraire un foyer épileptogène et soulager le patient. 
Ces lobectomies peuvent être pratiquées tant chez de 
j eunes enfants en âge préscolaire que chez des 
adultes. Penfield et Roberts (1959) ont rapporté les 
effets de lobectomies gauches sur le langage en met-
tant en opposition les cas lobectomisés avant l'âge 
de deux ans et ceux qui subirent l'opération plus 
tard. On y constate clairement que plus la lobecto-
mie gauche est pratiquée tardivement, plus l'être 
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FIGURE 7-6. - PERFORMANCES VISUOSPATIALES APRÈS HÉMlSPHÉRECTOMIE. Performances de patients hémisphérectomisés à d ivers 
tests neuropsychologiques de la foncti on v isuospatiale (Dennis et Kahn, 1975). Notez que la récupération de la plupart de ces fonc-
tions, suite à une lésion droite est nettement moins bonne que suite à une lésion gauche. Les fonctions visuospatiales semblent pou-
voir moins faci lement migrer à l ' hémisphère controlatéral , sui te à une lésion, que les fonctions verbales. 
TABLEAU 7-X.lV. - RÉCAPITULATIFS DES EFFETS DE L'HÉMIDÉ-
CORTICATION SUR LES HABILETÉS VERBALES ET VISUOSPATIALES. 
I NFORMATIONS D'APRÈS KOHN ET D ENNIS, 1974; DENNIS ET 
WHITAKER, 1976. 
PERFORMANCES PERFORMANCES 
APRÈS HÉMI- APRÈS HÉMI-
DÉCORTICATION DÉCORTICATION 
GAUCHE DROITE 
Intelligence Faible, normale Faible, normale 
Tests verbaux : 
-simples Normale Normale 
-complexes (syntaxe) Médiocre Normale 
Tests v isuospatiaux : 
-simples Normale Normale 
- complexes Normale Médiocre 
humain a des risques d'aphasie postopératoire 
(tableau 7-XV) . 
Ces résultats ne doivent pas être surinterprétés. La 
lésion cérébrale offrant le plus haut degré de récupé-
rabilité est l'excision chirurgicale. Beaucoup de pro-
cessus pathologiques du cerveau portent davantage 
atteinte à 1' adaptation de 1' enfant qu'à celle de 1' adulte 
(voir Le chapitre portant sur Le pronostic à Long terme 
en neuropsychologie pédiatrique). Par ailleurs, les 
mécanismes cérébraux sous-jacents à la récupération 
cognitive réservent parfois des surprises. Par exemple, 
selon l' âge auquel la pathologie s' installe (Saykin et 
al, 1989; Satz et al, 1994), le type de pathologie 
(Korkman et al, 1995), et le côté de la lésion (Satz et 
al, 1994 ; Say kin et al, 1989 ; N ass et al, 1989), on peut 
TABLEAU 7-XV.- l NCfDENCE D'APHASIE SUITE À UNE LOBECTOMIE GAUCHE EN FONCTION DE L'ÂGE AU MOMENT DE LA LÉSION, ET DE 
LA DOMINANCE MANUELLE. I NFORMATIONS D'APRÈS PENFIELD ET ROBERTS ( 1959). 
PRÉCOCE ( < 2 ANS) TARDIVE(> 2 ANS) 
Dominance Nombre Dominance Nombres 
manuelle N d 'aphasiques p. lOO manuelle N d"aphasiques p. lOO 
Droite 22 10 46 Droite !57 11 5 73 
Gauche 49 6 12 Gauche 18 13 72 
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parfois observer un profil cognitif paradoxal. La 
pathologie hémisphérique gauche massive et précoce, 
avec un profil clinique hémiplégique (spastique), 
semble favoriser une migration massive des fonctions 
langagières vers l' hémisphère droit. Ceci a parfois 
comme conséquence de produire un déficit aussi mar-
qué de la fonction visuospatiale que de la fonction ver-
bale (Ingram et al, 1994; Korkrnan et al, 1995), et 
parfois même plus marquée (Strauss et al, 1990; Nass 
et al, 1989; Saykin et al, 1989). Cet effet de prime 
abord d 'apparence paradoxale, que nous nommerons 
ici «l'effet d'entassement» est appelé le «crowding 
effect» par les Anglo-Saxons. L'effet ne semble pas 
avoir été observé dans la direction inverse (suite à une 
lésion ou chirurgie de l'hémisphère droit). On propose 
donc que l'effet soit dû à la très grande importance de 
la fonction verbale dans nos sociétés -et par extension 
dans notre cerveau, à tel point qu'elle domine la fonc-
tion visuospatiale au moment de sa localisation et de 
son développement dans l'hémisphère droit (Satz et 
al, 1994). Plus particulièrement, le test Wada (injec-
tion intracarotidienne d' amytal sodique) indique que 
c'est justement dans les cas de transfert du langage 
que l'on observe un profil de déficits visuospatiaux 
chez des épileptiques avec foyer à gauche, et non dans 
le cas de langage non transféré chez des épileptiques 
avec foyer à gauche (Strauss et al, 1990). 
PROFILS NEUROPSYCHOLOGIQUES 
ET SPÉCIALISATION HÉMISPHÉRIQUE 
CHEZ L'ENFANT 
Il existe plusieurs syndromes congénitaux qui, mal-
gré une atteinte bilatéralement symétrique et diffuse 
du cerveau, donnent l' impression, à partir des profils 
cognitifs, de désordres fortement latéralisés. Ce phé-
nomène est une particularité que l'on rencontre dans 
les syndromes congénitaux et jamais dans les lésions 
acquises chez l'adulte. Les syndromes en question 
incluent le syndrome de Turner et le syndrome de 
Williams, les deux donnant l'impression d'une atteinte 
hémisphérique droite. À l'opposé, l'autisme donne 
l'impression d'une atteinte hémisphérique gauche. 
Le syndrome de Williams est un désordre hérédi-
taire (7q 11 .23) autosomique dominant comportant 
une sténose aortique, une déficience mentale, un 
faciès de gnome, une stature limitée, une dysgénésie 
rénale, une sténose pulmonaire périphérique, une 
hypercalcémie et des anomalies musculosquelet-
tiques, endocriniennes et dentaires. Les images en 
résonance magnétique ne révèlent aucune asymétrie 
de l'atrophie cérébrale (Jemigan et Bellugi, 1994). 
Pourtant, il y a dans le syndrome de Williams un bon 
développement du langage. Bellugi, Wang et Jernigan 
(1994) ont montré que contrairement à des groupes 
de comparaison avec trisomie 21 ou autisme, ou 
autres déficiences mentales, les porteurs de la mala-
die de Williams cint de grandes aptitudes verbales, 
mais ont de terribles handicaps dans la représentation 
visuospatiale (ne peuvent dessiner les objets, n'ont 
aucun jugement d'orientation de lignes, etc.). Le syn-
drome de Turner est une monosomie gonosomique : 
il manque un des chromosomes X ou Y. Garron (1977) 
fut un des premiers à remarquer que ces sujets ont un 
déficit visuospatial plus marqué que leurs problèmes 
langagiers. D' autres auteurs ont confirmé cette parti-
cularité, mais pas toujours de façon très spectaculaire 
(voir la recension de Bender, Linden et Robinson, 
1994). Évidemment, certains auteurs ont prédit que 
l'on trouverait des indications de dommages plus 
lourds au niveau de l'hémisphère droit. que du gauche. 
Il n'en fut rien. Les analyses autopsiques n'ont relevé 
aucune asymétrie de l'atrophie cérébrale (Bender, 
Linden et Robinson, 1994). 
Plusieurs auteurs ont pensé que l'extrême déficit lan-
gagier des autistes, en présence de préservations parfois 
spectaculaires de certaines habiletés visuospatiales 
ne pouvait s'expliquer que par une atteinte touchant 
davantage l'hémisphère gauche. Encore une fois, il 
semble n'en rien être, les investigations anatomopa-
thologiques plus récentes ne rapportant aucun signe 
d'asymétrie des atrophies (Schopler, 1994). Comment 
expliquer ces constatations? Nous lançons trois pistes 
de réflexion, mais en toute réserve : 1) les profils cogni-
tifs pourraient relever des effets d'accélération ou de 
freinage des différentiels développementaux prénatals 
des hémisphères, menant à une anatomie apparemment 
normalement symétrique, mais à une organisation 
microscopique physiologiquement déviante -une diffé-
rentiation trop rapide des neurones corticaux donnerait 
un avantage verbal et une différentiation trop lente un 
avantage visuospatial (Rovet et Netley, 1982, pour un 
compte rendu de ce mécanisme); 2) les hormones sté-
roïdes anormales associées à chacun de ces trois syn-
dromes pourraient contribuer à déséquilibrer les 
gradients du développement des hémisphères en 
ce qui a trait à leur mise en réseau microscopique 
(Williams, Barnet et Meck, 1990, pour une formula-
tion de .cette idée); 3) chacun de ces syndromes 
pourrait comporter des atteintes neurologiques macro-
scopiques multifocales touchant un réseau qui se 
trouve être particulièrement important pour une fonc-
tion cognitive normalement fortement installée dans 
l'un des hémisphères (Damasio, 1990, pour un 
modèle de ce type). 
ÉVALUATION ÉLECTROPHYSIOLOGIQUE 
DES SPÉCIALISATIONS HÉMISPHÉRIQUES 
PRÉCOCES 
Les études citées tout au long de ce chapitre n'ont 
évalué que grossièrement les fonctions cognitives, 
quoique certainement assez rigoureusement pour faire 
valoir le principe selon lequel une relative équipoten-
tialité hémisphérique évolue en une relative spéciali-
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sation hémisphérique dans le développement normal. 
Toutefois, il ne faut pas conclure de cela qu'il n'existe 
aucune spécialisation hémisphérique chez l'enfant en 
âge préscolaire. Le simple bon sens nous fait remar-
quer que la plupart des enfants sont déjà droitiers 
avant d'accéder à l'école maternelle. Mais voyons 
quelles sont les limites de la précocité des spécialisa-
tions fonctionnelles humaines fines telles qu'elles 
sont mises en évidence par la recherche scientifique. 
Les techniques d'obtention des potentiels électriques 
au scalp, ou potentiels évoqués, sont particulièrement 
puissantes et pertinentes pour cela. En effet, elles ne 
requièrent pas de collaboration de la part du sujet, 
mais permettent de déterminer la réponse physiolo-
gique de chacun des hémisphères à des stimuli cogni-
tifs tels des éléments du langage, même chez le 
nourrisson. C'est ainsi qu'on a pu démontrer que le 
nourrisson, voire le nouveau-né, manifeste d'emblée 
les spécialisations hémisphériques de base pour les 
différentes dimensions du langage. Par exemple, des 
stimuli qui ne diffèrent que par la place d'articulation 
(ex : ba, ka, ta, sa, etc.) ont tendance à montrer une 
modulation surtout à l' hémiscalp gauche - ce qui 
laisse croire à une contribution dominante de l'hémi-
sphère gauche. À 1' opposé, des stimuli qui ne diffè-
rent que par l' intonation (ou fréquence fondamentale) 
(ex : ah, eh, oh, etc.) ont tendance à montrer une 
modulation surtout à l'hémiscalp droit- ce qui laisse 
croire à une contribution dominante de l'hémisphère 
droit. Cette double dissociation est d'ailleurs obser-
vée aussi chez l'humain adulte. Le tableau 7-XVI fait 
état d'une sélection de ces types de découvertes faites 
auprès de très jeunes enfants (Molfese et Betz, 1988). 
Il est clair que le jeune enfant ne partage pas avec 
l'adulte son riche répertoire de sentiments raffinés, ni 
même toutes les nuances de ses émotions. Par contre, 
il vit pleinement la dimension fondamentale de l'af-
fectivité, sa manifestation la plus primaire, la polarité 
plaisir-déplaisir, ou en d'autres termes l'approche-
évitement. Une douleur provoque le déplaisir tant 
chez l'enfant que chez l'adulte, tandis qu'une satis-
faction connue, attendue et espérée induit, il va sans 
dire, toujours le plaisir. C'est ce que Davidson et ses 
collaborateurs ont étudié exhaustivement au cours des 
15 dernières années (voir le compte rendu de David-
son et Fox, 1988). Plus spécifiquement, ce groupe de 
chercheurs s'est intéressé à déterminer lequel des 
hémisphères est davantage sollicité dans chacune de 
ces deux situations. Leur mesure dépendante était 
généralement une forme d'extraction de puissance 
dans le spectre des basses fréquences (8-13 Hz chez 
l'adulte, 1-12Hz chez l'enfant). Après avoir complété 
de nombreuses recherches, ils en sont arrivés à la 
conclusion que le bébé, comme l'enfant et comme 
l'adulte, se sert davantage de l'hémisphère droit pour 
repérer et percevoir les stimuli affectifs- qu'ils soient 
plaisants ou aversifs. Toutefois, lorsque la fonction 
cérébrale passe à l'étape de l'élaboration d'une répon-
se émotionnelle, c'est le lobe frontal de l'hémisphère 
droit qui semble produire la réponse d'aversion tan-
dis que c'est le lobe frontal de l'hémisphère gauche 
qui semble produire la réponse d'approche. 
TABLEAU 7-XVI.- ÉTUDES QUI ONT PERMIS D'IDENTIFIER DES DIFFÉRENCES HÉMISPHÉRIQUES CHEZ DE JEUNES ENFANTS À L'AIDE DE 
TECHNIQUES ÉLECTROPHYSIOLOGIQUES. VOIR AUSSI MOLFESE ET BETZ ( 1988). 
ÉTUDE 
Molfese, 1972 
Molfese, Freeman et Palermo, 1975 
Crowell, Jones, Kapuniai et Nakagawa, 1973 
Gardiner, Schuklamn et Walter, 1973 
Bamet, Sotillo et Campos, 1974 
Molfese, Nunez, Seibert et Ramaniah, 1976 
Davis et Wada, 1977 
Gardiner et Walter, 1977 
Molfese et Molfese, 1979 
Crowell, Kapuniai et Gabanati, 1979 
Molfese et Molfese, 1980, 1985 
• Voice onsettime. 
SUJETS/ÂGE 
10 nourrissons de 10 jours à six mois 
10 nourrissons de 10 jours à six mois 
97 nouveau-nés 
4 bébés normaux de 6 mois 
16 bébés normaux et 16 bébés mal 
nourris de 5 à 12 mois 
14 nouveau-nés à terme 
16 nourrissons de 2 à Il semaines 
4 bébés de 6 mois 
16 nouveau-nés et 
16 bébés de 2 à 5 mois 
217 nourrissons de 2 à 30 jours 
Bébés 
STIMULI 
2 syllabes 
2 mots, accords de piano, 
bruits soudains 
Flashes lumineux 
4 segments langagiers et non 
langagiers 
Le nom des enfants 
Voyelles et consonnes 
réelles ou non langagières 
Clics sonores 
Flashes lumineux 
Segments langagiers ou non 
Contrastes de lieu d'articulation 
Contrastes de VOT • 
Flashes lumineux 
Contrastes de lieu d'articulation 
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ÉVALUATION COMPORTEMENTALE 
DES SPÉCIALISATIONS HÉMISPHÉRIQUES 
PRÉCOCES 
Les neuropsychologues en pédiatrie ont eu 1' ingé-
niosité de mettre en œuvre une grande diversité de 
moyens et méthodes pour fixer les balises du déve-
loppement de toutes sortes de spécialisations hémi-
sphériques. La technique des potentiels évoqués, il est 
vrai, reste la méthode par excellence. Toutefois, la 
simple observation des diverses actions, faite rigou-
reusement, permet de mettre en évidence que l'enfant 
en âge préscolaire est latéralisé. Comme pour l'adul-
te, c'est l'hémicorps droit qui est dominant. Quelques 
observations suggèrent même que la dextralité se 
manifeste déjà dans le comportement spontané (orien-
tation de la tête) des nourrissons. D'autres techniques, 
déjà peu fiables chez l'adulte, telles que l'écoute 
dichotique, deviennent carrément inutiles chez les 
jeunes enfants, et génèrent donc des résultats contra-
dictoires quant au développement des asymétries 
cérébrales. 
Une des techniques servant à estimer comporte-
mentalement la spécialisation hémisphérique pour 
l'écoute dichotique chez le nourrisson, consiste à 
faire entendre des stimuli simultanément à chaque 
oreille par des écouteurs et à enregistrer la réactivité 
cardiaque. On associe une forte réaction cardiaque 
(accélération du pouls) à une dominance de l ' hémi-
sphère controlatéral à l'oreille ayant reçu le stimulus 
critique -l'autre oreille ayant typiquement reçu un 
bruit blanc (à fréquences et amplitudes mixtes). Une 
autre mesure dépendante qui a été utilisée en recher-
che sur les effets de stimuli latéralisés est la modula-
tion de la réponse de succion. Pour un compte rendu 
des techniques et résultats, voir Best (1988). Dans 
l'ensemble, les résultats d'investigations faites avec 
la méthode d'écoute dichotique vont faiblement, dans 
le sens des asymétries observées chez l'adulte. On 
observe chez le très jeune enfant 1' avantage de l'oreille 
droite pour le langage, et l'avantage de l'oreille gauche 
pour la musique. 
Dans l'ensemble, les techniques tachistoscopiques 
sont un peu plus fiables que les techniques d' écoute 
dichotique, du moins à partir du moment où l'on peut 
avoir recours à la collaboration de l'enfant. Toutefois, 
ceci est sans doute plus vrai de l'adulte, la technique 
requérant l'effort d' une fixation centrale soutenue. 
Hiscock (1988) a passé en revue de façon exhaustive 
l'utilisation des techniques tachistoscopiques pour 
détecter des dominances de champ visuel, et donc par 
conséquent de l'hémisphère controlatéral, chez les 
enfants de tous âges. Parmi les résultats les plus pro-
bants, on retrouve la démonstration maintes fois répé-
tée que l' enfant a un avantage du champ droit pour la 
détection d'expositions tachistoscopiques de lettres. 
La représentation que l'on peut se faire du déve-
loppement des asymétries cérébrales est compliquée 
par le fait que les fonctions cognitives supérieures 
n'existent qu'en puissance chez l'enfant, alors que ce 
sont justement ces fonctions là qui finissent par être 
les plus asymétriquement organisées dans le cerveau. 
La figure 7-7 arrive néanmoins à représenter, dyna-
miquement, l'évolution des asymétries cérébrales de 
la naissance jusqu'à l'adolescence (Kolb et Wishaw, 
1990). 
Il est important de ne pas interpréter les différences 
entre enfants et adultes de façon trop simpliste, parti-
culièrement en commettant l'erreur de conclure que 
chaque asymétrie fonctionnelle ne reflète qu'une 
asymétri~ anatomophysiologique. Prenons le cas de 
la lecture comme exemple. En plus d'être une activité 
verbale (lexicale, phonologique, syntaxique, prag-
matique), la lecture est une activité visuospatiale 
(angulation, rotation, dénombrement, mémoire des 
formes, etc.). De plus, chacune de ces deux dimen-
sions comporte des sous-opérations réalisées préfé-
rentiellement dans l' un ou l'autre des hémisphères 
(Cohen et Braun, 1994). Par exemple, contrairement 
au traitement syntaxique, qui dépend fortement de 
l'hémisphère gauche, le traitement pragmatique (into-
nation affective, humour, cohérence, métaphore, sens 
figuré, etc.) peut aller jusqu'à dépendre légèrement 
plus de l'hémisphère droit (Braun, Lalande et Whita-
ker, 1992). De même, bien que l'angulation et la rota-
tion puissent dépendre davantage de la contribution 
HÉMISPHÈRE 
GAUCHE 
13ans-
Sans -
Naissance-
HÉMISPHÈRE 
DROIT 
Fonctions cognitives 
complexes 
Fonctions cognitives 
simples 
F IGURE 7-7.- D ÉVELOPPEMENT GÉNÉRAL DES SPÉCIALISATIONS 
HÉMISPHÉRIQUES . Modèle du développement général des spé-
cialisations hémisphériques de la naissance jusqu'à l'âge adulte 
(Kolb et Wishaw, 1990). À la base de la pyramide, au début de 
la vie, les fonctions cognitives latéralisées sont forcément très 
simples (babillages, mots simples par exemple, en ce qui a trait 
au langage). À la pointe des pyramides, à l'adolescence ou à 
l'âge adulte, les fonctions hémisphériquement spécialisées sont 
plus complexes (syntaxe par exemple, en ce qui a trait au lan-
gage). Notez que ce modèle propose que les fonct ions ne 
deviennent pas plus latéralisées dans le développement, mais 
que de nouvelles fonctions, ?avantage latéralisées, s'ajoutent 
au répertoire des habiletés. Etant donné le chevauchement (la 
spécialisation hémisphérique minimale) observé pendant les 
premières années, on comprend qu'un hémisphère puisse s'ap-
proprier une fonction de l'autre hémisphère dans le cas où ce 
dernier serait lésé, mais seulement au début de la vie. 
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hémisphérique droite, le dénombrement et la repré-
sentation des formes pourraient très bien dépendre 
davantage de l'hémisphère gauche. L'enfant évolue 
dans sa façon de pratiquer la lecture. À ses débuts il 
est incapable de quelque syntaxe que ce soit, il ne faut 
pas l'oublier ! L'enfant lecteur néophyte dépend 
davantage de stratégies visuospatiales pour lire : il 
cherche à reconnaître les caractères et les mots par 
leurs formes. D'ailleurs, dans de nombreux pays, tels 
1' Angleterre et le Québec, on apprend aux enfants à 
reconnaître les mots en tant qu'entités -avant même 
de leur présenter le code phonétique (les sons des 
lettres). Il est évident à partir de là, que l'enfant en 
première année d'école primaire (méthode d'ensei-
gnement de la lecture dite «globale») ne réalisera pas 
une épreuve de lecture neuropsychologique tachisto-
scopique de la même façon que 1 'enfant de 3è année 
d'école primaire (qui aura commencé à assimiler 
l'enseignement phonologique qui lui aura été dis-
pensé). Finalement, on ne peut plus prendre pour 
acquis (Lenneberg, 1967) que le développement de 
l'asymétrie hémisphérique se fasse selon une trajec-
toire univoque du genre équipotentialité vers spécia-
lisation hémisphérique, car de nombreuses données 
suggèrent depuis les années 1970 qu'il existe un 
double gradient de maturation du cerveau infantile : 
frontal vers occipital et hémisphère droit vers hémi-
sphère gauche (Best, 1988, pour un excellent plai-
doyer en ce sens). Il ne faut donc pas s'étonner que 
les asymétries cérébrales fonctionnelles, telles qu'elles 
sont mesurées par nos techniques tachistoscopiques 
et dichotiques, donnent une description du dévelop-
pement nous laissant un peu perplexe. 
CORPS CALLEUX ET SPÉCIALISATION 
HÉMISPHÉRIQUE 
En aucun cas on ne peut prétendre comprendre la 
spécialisation hémisphérique si 1' on ignore les dyna-
miques interhémisphériques. Les quelques 500 à 800 
millions de fibres calleuses et autres qui relient les 
deux hémisphères sont utiles. Mieux, on en sous-
estime facilement l'importance pour les deux raisons 
que voici : 1) le corps calleux vu en coupe sagittale 
ne donne pas l'impression d'être un volume impor-
tant du cerveau car il n'impressionne pas par sa 
masse du moins en comparaison avec celle des hémi-
sphères; 2) on sait à quel point la callosotomie, voire 
la commissurotomie complète (incluant les commis-
sures antérieure et postérieure) est bénigne, affectant 
par exemple assez peu le QI (Bogen, 1985). Pourtant, 
tout est différent si on analyse la question dans le 
contexte du développement. Les agénésiques du 
corps calleux, contrairement aux épileptiques que 
1' on callosotomise, n'ont jamais eu de corps calleux -
ce qui, apparemment, change tout. En effet, les inves-
tigations sur les agénésiques du corps calleux révèlent 
que ceux-ci sont équipotents, hémisphériquement, 
pour le langage, la perception visuelle, tactile, audi-
tive, etc. Ces résultats suggèrent que le corps calleux 
est une composante importante de la mise en place 
de la spécialisation hémisphérique. On retrouve 
une analyse de cette question et des recherches perti-
nentes, tant sur l'animal que sur l'humain dans Denen-
berg (1988). Les recherches animales suggèrent aussi 
que des anomalies du développement du corps 
calleux contribuent également à instaurer des ano-
malies de la spécialisation hémisphérique (Soto-
Moyano, Hemandez, Perez, Ruiz, Carreno et Belmar, 
1993). 
NATURE DU LIEN ENTRE ASYMÉTRIE 
ANATOMIQUE DES HÉMISPHÈRES ET 
SPÉCIALISATION HÉMISPHÉRIQUE 
Il existe quelques arguments à la faveur de l'idée 
selon laquelle les asymétries anatomiques et fonc-
tionnelles des hémisphères sont liées causalement : 
l'asymétrie des longueurs des scissures sylviennes est 
corrélée à la spécialisation hémisphérique pour le 
langage (Ratcliff, Dila, Taylor et Milner, 1980), l' asy-
métrie du planum temporal est corrélée à la domi-
nance manuelle (Galaburda, LeMay, Kemper et 
Geschwind, 1978), l'asymétrie des actions motrices 
du nourrisson provoque, comme nous l'avons expli-
qué au premier chapitre, l'asymétrie corticale motrice 
correspondante (Diaz, Pinto-Hamuy et Fernandez, 
1994 ). Mais il existe autant de contre-arguments : les 
aires du « langage» sont asymétriques chez le chim-
panzé, mais le chimpanzé ne parle pas (Galaburda, 
LeMay, Kemper et Geschwind, 1978), l'hémisphère 
droit est plus volumineux et plus lourd que le gauche 
alors que dans l'ensemble, on considère l'hémisphère 
gauche comme étant dominant fonctionnellement 
(Galaburda, LeMay, Kemper et Geschwind, 1978). 
Au cours du développement infantile et adulte, les 
asymétries des épaisseurs de diverses plages de cor-
tex se renversent, tantôt à la faveur de l'hémisphère 
gauche, tantôt à la faveur de l'hémisphère droit (voir 
les travaux de Rabinowicz et al, 1977, 1979). Bref, la 
neuroanatomie fonctionnelle de la spécialisation 
hémisphérique est loin d'être claire ni encore pleine-
ment comprise par la recherche. On sait que l'anal-
phabétisme est un facteur qui tamise les effets 
d'asymétrie hémisphérique habituellement observés 
en écoute dichotique (Tzavaras, et al, 1981) et que les 
lésions droites autant que gauches provoquent chez 
eux (contrairement aux personnes alphabétisées) des 
aphasies (Kolb et Wishaw, 1990). On constate aussi 
dans les chapitres portant sur les handicaps périphé-
riques, que la cécité ou la surdité préalables au déve-
loppement du langage et de la lecture ont des effets 
similaires. Finalement, nous avons vu au chapitre 
portant sur le développement postnatal normal qu'une 
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nuance aussi subtile que l'apprentissage d'un script 
pictographique ou alphabétique conditionne aussi les 
asymétries cérébrales observées dans des épreuves de 
laboratoire. Les facteurs héréditaires et environne-
mentaux interagissent dans le développement pour 
produire une grande diversité de configurations de 
spécialisation hémisphérique, qui, somme toute, per-
mettent une aussi grande diversité de modes d'adap-
tation au monde environnant. 
MODÈLES D'ASYMÉTRIE DES GRADIENTS 
DE DÉVELOPPEMENT DES HÉMISPHÈRES DU 
CERVEAU 
On s'est beaucoup intéressé à l'existence et à la 
signification comportementale des vitesses relatives 
avec lesquelles les hémisphères du cerveau se déve-
loppent, et ceci, non seulement avant, mais aussi 
après la naissance. 
En 1978, Corballis et Morgan ont publié un article 
proposant des gradients différents de maturation des 
deux hémisphères. Ils croyaient que l'hémisphère 
gauche se développe plus rapidement que le droit dès 
le stade fœtal, et qu'après plusieurs années de vie, 
c'est le gradient inverse qui s' installe. Anatomique-
ment, ils se sont appuyés sur le fait que le planum tem-
poral est effectivement plus gros à gauche qu'à droite, 
et ceci même chez le bébé naissant. Fonctionnelle-
ment, ils ont évoqué le fait (contestable) que l'hémi-
sphérectomie précoce peut être mieux compensée 
lorsqu'elle est à gauche qu'à droite. Tout indique 
maintenant que c'est pourtant l'hémisphère droit qui 
se développe plus rapidement, et est fonctionnellement 
dominant à la naissance, et pendant plusieurs années 
après la naissance. L'hémisphère droit du nourrisson 
est plus gros et lourd (Best, 1988) et il développe une 
plus grande densité dendritique (Scheibel, 1991). Il 
arrive à un stade de maturité neurochimique plus tôt 
que le gauche, -du moins en ce qui a trait au neuro-
transmetteur de l'acétylcholine (Bracco et al, 1984). 
Par contre, vers l'âge de la première année d'école (6 
ans), c'est l'hémisphère gauche qui se met à dominer 
sur ces mêmes paramètres. Rourke et al (1986) ont 
remarqué que les lésions précoces de l'hémisphère 
droit semblent avoir un effet plus délétère à long 
terme sur 1' adaptation générale de l'être humain, que 
les lésions gauches. À l'inverse, bien entendu, ce sont 
les lésions gauches qui, subies à l'âge adulte, ont l' ef-
fet le plus néfaste sur l'adaptation en général. Goldberg 
et Costa (1981) ont proposé que l'hémisphère droit 
joue un rôle de moteur du développement précoce, 
qu'il soutient davantage les apprentissages de ce qui 
est très nouveau pour l'enfant. Ce thème a été repris 
par Rourke et ses collègues. Au-delà de cet effet d'es-
pèce, il existerait aussi, éventuellement, des modula-
tions des gradients hémisphériques de développement 
par le milieu hormonal stéroïdien : une série avant la 
naissance, et une série à la puberté. Nous n'aborderons 
pas ici le thème des modulations hémisphériques en 
lien avec la puberté ni le cycle menstruel, ce thème 
étant abordé au chapitre sur la neuropsychologie de 
l'adolescence. Qu'en est-il des· modulations stéroï-
diennes prénatales des gradients hémisphériques de 
développement? Geschwind et Galaburda (1985 a, b, 
c) entre autres, ont beaucoup étudié cette question. 
Selon ces derniers, les hémisphères ne se développent 
pas de façon parfaitement symétrique, l'un dépassant 
l'autre, et vice et versa, selon le système cérébral et la 
période du développement. En particulier, ces auteurs 
ont proposé que la testostérone cérébrale agit comme 
frein, à une étape critique de la fœtogenèse, sur les 
parties de l'hémisphère gauche responsables de la 
dominance manuelle. De surcroît, ils ont poussé beau-
coup plus loin leur réflexion sur ce type de modulation 
en proposant que cette même testostérone cérébrale, 
agissant comme frein sur le développement de l'hémi-
sphère gauche, pouvait être responsable du facteur 
de risque masculin important pour des troubles du 
développement de l 'hémisphère gauche tels l'aphasie 
congénitale, le bégaiement, la dyslexie, et l'autisme 
(figure 7 -8). 
Finalement, Netley et Rovet (1988) se sont interro-
gés sur les effets des gonosomes sur les gradients 
développementaux des hémisphères. Ils sont d'avis 
que les gonosomes X et Y influencent de façon oppo-
sée ces gradients, et que l'un (gonosome) est même 
apte à inhiber l'effet de l'autre. Ainsi, ils pensent 
expliquer les profils de compétences mentales (pré-
pondérance des aptitudes verbales ou visuospatiales) 
chez divers aneuploïdes (XXY, XYY, XXX, XO) ainsi 
que les deux sexes (hommes : XY et femmes : XX). 
Leur modèle ne s'appuie pas sur le vecteur stéroïdien, 
mais sur l'effet des gonosomes sur la vitesse globale 
Testostérone 
Troubles -c Autisme 
de l'apprentissage Dyslexie 
Dominance 
anormale 
Dominance 
______] manuelle gauche 
~ Langageà 
l'hémisphère droit 
Désordres -c Myasthénie 
tmmuns SIDA 
Désordres de -c Cheveux gris 
la crète neurale 
Bec de lièvre 
FIGURE 7-8. -ABRÉGÉ DU MODÈLE NEUROENDOCRINO-IMMUNI-
TAIRE DU DÉVELOPPEMENT DES ASYMÉTRIES HÉMISPHÉRIQUES DE 
GESCHWIND ET GALABURDA. Dans ce modèle, la production de 
testostérone par la gonade fœtale masculine met le futur garçon 
à risque pour une d iversité de problèmes liés à des bi furcations 
de cascades de développement de diverses spécialisations 
hémisphériques (Geschwind, 1985). 
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TABLEAU 7-XVII. - MODËLES D'ASYMÉTRIE DES GRADIENTS DE DÉVELOPPEMENT DES HÉMISPHÈRES. 
AUTEURS POSTULAT PRINCIPAL 
Corballis et al ( 1978) L'hémisphère gauche se développe plus rapidement que le droit, et ensuite le gauche se développe 
plus rapidement que le droit 
Best ( 1988) Il existe trois gradients développementaux du cerveau : hémisphère droit/hémisphère gauche, 
cerveau antérieur/postérieur, zones primaires/associatives 
Rourke et al ( 1986) L' hémisphère droit est plus important que le gauche dans le développement précoce, et participe 
davantage à l'acquisition des premières connaissances scolaires et autres 
Geschwind et al ( 1985) La testostérone fœtale (masculine) agit comme un frein sur le développement de l' hémisphère 
gauche, et 1 'affaiblit 
Net ley et al ( 1988) Les gonosomes X et Y favorisent le développement des hémisphères gauche et droit respecti vement, 
e t les aneuploïdies confirment et dramatisent cet effet 
Waber (1979) La puberté précoce ou tardive affecte les gradients développementaux des hémisphères, et par 
conséquent le développement cognitif 
de développement du cerveau. Plus le développement 
est lent (ex : XO ou XY) plus l'hémisphère droit aura 
eu le temps de consolider sa domination. Plus le 
développement est rapide (ex : XXY et XX), plus 
l'hémisphère gauche aura vite eu l'occasion de prendre 
la domination des opérations mentales (voir Le cha-
pitre sur La neuropsychologie des chromosomes pour 
Le détail de ce modèle) (tableau 7-XVII). 
SPÉCIALISATION HÉMISPHÉRIQUE ET SYSTÈME 
IMMUNITAIRE 
Renoux, Bizière, Renoux, Buillaumin et Degenne 
( 1983) ont donné les premières indications claires sur 
la différence entre les hémisphères quant à l'influence 
qu'ils exercent sur le système immunitaire. Ils ont 
montré chez la souris qu ' unè lésion corticale gauche 
avait un effet immunosuppresseur tandis qu'une 
lésion corticale droite avait un impact immunostimu-
lant (prolifération et réponse des trois types de 
lymphocytes, B, T, et NK). Il y a eu depuis lors de 
nombreuses réplications de cet extraordinaire effet 
(Bameoud, Neveu, Vitiello et LeMoal, 1987; Belluar-
do, Mudo, Cella et Bindoni, 1990; LaHoste, Neveu, 
Mormède et Le Moal, 1989). On a souvent démontré 
aussi que le sexe des mammifères était un facteur 
dans la force de la réponse immunitaire, le sexe fémi-
nin ayant une réponse immunitaire plus performante 
(mais aussi plus à risque de dépassements, c'est-à-
dire de maladies auto- immunes), et on commence à 
rattacher ces effets induits par le sexe aux spécialisa-
tions hémisphériques ainsi qu'aux dominances 
manuelles (de patte dans le cas de la souris) (Neveu, 
B.ameoud, Vitiello, Bétancur et LaMoal, 1988) et aux 
asymétries neuropharmacologiques des hémisphères 
(Bameoud et al, 1988 ; LaHoste et al, 1989). Trois 
études suggèrent que la double dissociation croisée 
hémisphères/immunité existe aussi chez l'humain 
(Kawaharada et Urasawa, 1992; Khil'ko, Usanov, 
Khlumovskii et Gizatullin, 1990; Lisianyi, Markova, 
Prikhodtchendo et Primuschko, 1989). Une investi-
gation en cours (St-Marseille et al, 1996) est aussi en 
passe de confirmer cette découverte. Daigneault, 
Braun et Montes (1996) ont suivi une enfant ayant 
une grosse lésion frontomédiane gauche et ont 
observé que son système immunitaire semblait être 
défaillant, la fillette ayant été enrhumée 12 mois par 
an depuis des années. TI y a diverses raisons de croire 
que les asymétries hémisphériques dans le contrôle 
du système immunitaire sont portées principalement 
par des mécanismes sérotoninergiques (Ameison, 
Meade et Askenase, 1989 ; Dinarello, 1993 ; Farber et 
Beer, 1991 ; Kelly, 1991), et, à un degré moindre, 
noradrénergiques (Madden et Livnat, 1991; Roszman 
et Carlson, 1991). Edelman (1991) a publié un travail 
sur des mécanismes, récemment découverts, de mise 
en réseau topographique d'organes immuns sous la 
dépendance de molécules d'adhésion cellulaire. L'ex-
plication précise toutefois des asymétries hémisphé-
riques de ces mécanismes reste à l'ordre du jour. 
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Chapitre 8 
DÉVELOPPEMENT DU SYSTÈME NERVEUX 
EN FONCTION DU SEXE 
La première chose que l'on fait en neuropsycholo-
gie pédiatrique cl inique est de s' informer de l'âge du 
patient, car on sait qu 'une différence d 'un ou deux 
ans chez l'enfant, est capitale. La deuxième, même 
inconsciemment, est de noter le sexe du patient. Les 
pistes diagnostiques à explorer s'en trouveront 
substantiellement modifiées : pour les filles, dépres-
sion, maladie de Rett ... , pour les garçons, trouble 
oppositionnel, maladie de Gilles de la Tourette, dys-
lexie ... Le sexe est important en neuropsychologie 
clinique, mais il n'y a pas que les maladies qui soient 
différentes d'un sexe à l'autre. 
On ne peut nier en effet que l'hypothalamus et 
l' hypophyse sont différents, car ils contrôlent les 
fonctions sexuelles et reproductrices. De plus, il 
existe des réticences, voire des discussions, face à 
toutes les évidences de d ifférences neuropsycholo-
giques entre hommes et femmes, ou garçons et filles. 
Nous distinguons trois éventualités : a) un élément 
neuropsychologique (la manifestation comportemen-
tale et son substrat cérébral) peut être identique chez 
l' homme et la femme; b) la composante cérébrale 
peut être constitutionnellement dimorphe et entraîner 
ou pas des différences comportementales; c) le com-
portement peut être différent d'un sexe à l'autre, que 
le substrat cérébral soit différent ou pas. Il faut com-
prendre ici que les couplages neuropsychologiques 
peuvent être plus ou moins déterminants selon le cas. 
La disposition à se comporter de façon agressive ou 
pacifique dépend à la fois du vécu culturel (télévision, 
éducation, valeurs familiales, lectures, groupe de 
pairs, etc.) et de la constitution biologique (balance 
des hormones stéroïdes intrinsèques, hérédité des dis-
positions caractérielles -dont la psychopathie, la mala-
die de Gilles de la Tourette, l'histoire des influences 
intra-utérines, et en particulier l'apport hormonal pro-
venant de la mère, etc.). C'est sur ce terrain difficile, 
complexe, et glissant, et d'autant plus fascinant, des 
interactions entre la constitution et la culture que se 
développent les d ifférences émotives et cognitives 
entre les sexes. L'étude du développement de ces dif-
férences laisse entrevoir l'éventualité de la préséance 
et de la prédominance des facteurs biologiques ou 
culturels pouvant dynamiser le développement à dif-
férents moments et avec différentes forces, ces deux 
dimensions pouvant d 'ailleurs agir en concordance 
ou s'opposer à chaque étape. La meilleure façon 
de commencer à se forger une opinion est de pren-
dre connaissance des faits à notre disposition. C'est 
pourquoi, dans ce chapitre, nous verrons d'abord 
concrètement comment la constitution sexuelle se 
développe, pour passer ensuite aux différences céré-
brales et comportementales entre les sexes, pour finir 
avec une analyse des d ifférences entre les sexes en 
matière de neuropatholog ie. 
DIFFÉRENCES DE DÉVELOPPEMENT SELON 
LE SEXE 
Les humains masculins et féminins se ressemblent 
plus qu'ils ne diffèrent les uns des autres. En effet, 
moins de 1123e du génome est consacré à l'aspect 
sexuel. L'humain dispose de 22 paires d 'autosomes et 
seulement d' une paire de gonosomes. La paire gono-
somique XX détermine le sexe féminin, tandis que la 
paire gonosomique XY détermine le sexe masculin. 
Cela étant dit, le gonosome X sert à beaucoup d'autres 
choses qu'à programmer les caractères sexuels par 
l'entremise de la gonade : d'abord, il interagit avec 
les autosomes, puis il participe à la synthèse d'une 
grande variété de molécules constitutives de divers 
organes, et finalement, il peut porter des codons mal-
sains affectant des organes aussi divers que le sang 
(hémophilie), la rétine (daltonisme), le système ner-
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veux central (syndrome X-fragile). Tout gonosome X, 
en excès du premier, semble devenir inactif après la 
naissance (Hynd et Will is, 1988). En ce qui concerne 
le gonosome Y, on pense qu'il ne sert pas à autre 
chose qu'à programmer l'émergence de la gonade 
mâle, ce qui expliquerait sa petite taille (Hynd et 
Willis, 1988). Une fois que le spermatozoïde paternel 
et l'ovule maternelle ont «fait connaissance», le 
hasard fera léguer par le père l'élément gonosomique 
féminisant ou masculinisant. Le prototype de base de 
notre espèce est femelle, le mâle étant, en quelque 
sorte une version plus compliquée de ce modèle de 
base. Aussi incroyable que cela puisse paraître, le 
type de gonade (masculine ou féminine) ne dépendrait, 
d'après Kandel et al (1995) de l'action que d' un seul 
gène situé sur le chromosome Y ! Les gonades sont 
programmées par les gonosomes à sécréter très tôt au 
cours de la fœtogenèse (à partir de la 7e ou ge semaine 
après conception) des hormones stéroïdes et non sté-
roïdes propres à chaque sexe (la stéroïde testostérone 
pour les mâles, les stéroïdes œstrogène et progesté-
rone pour les femelles, et les hormones lutéinisante et 
folliculostimulante), mais à défaut de gonades la des-
cendance aura toute l'apparence d'une femelle, qu'il 
soit gonosomiquement mâle ou femelle- car les hor-
mones féminines (œstrogène et progestérone) ne sem-
blent pas être nécessaires pour que se complète la 
différenciation femelle (figure 8-1). 
L'enseignement traditionnel veut que ces hormones 
circulant dans le sang, et du fait même dans tous les 
tissus corporels (incluant le cerveau), déterminent à 
elles seules l'ensemble des caractères propres à cha-
cun des sexes, incluant les caractères comportemen-
taux biologiques (cérébralement) liés à chaque sexe. 
ll faut à présent faire des nuances. En effet, on recon-
naît maintenant que les chromosomes entretiennent 
Sexe chromosomique, 
déterminé au moment 
de la conception 
Chromosomes 
sexuels (XX ou XY) 
Autosomes 
(22 paires) 
Sexe des gonades, déterminé 
à la 78 semaine de gestation 
Sexe hormonal, déterminé 
après la 78 semaine 
de gestation 
Différenciation des parties 
génitales, déterminée vers 
la 108 semaine de gestation 
Désignation du sexe, 
déterminée à la naissance 
Identité sexuelle juvénile, 
déterminée vers 3 - 4 ans 
Identité sexuelle adulte 
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F IGURE 8-1. -ÉTAPES DE L'ACQUISITION DE L' IDENTITÉ SEXUELLE DE L'ADULTE. Notez la multiplicité des interactions biopsycho-sociales 
à diverses étapes du développement. Voir Rosenzweig et Lei man ( 1989). 
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Rein (métanéphros) 
Uretère définitif -----1 
Sinus urogénital 
Tubercule génital 
Bourrelet génital 
DIFFÉRENCIATION MÂLE 
Hydatide sessile---t-
Canal de Wolff 
1 Épididyme 
Canal déférent 
Canal de Müller 
Vésicule séminale ---2.: 
Canal éjaculateur 
Prostate---------:::::\ 
Rectum~ 
Scrotum 
Utricule 
prostatique 
::-::::::::::::-.c---
Canal de Wolff 
(uretère primaire) 
Pli génital 
DIFFÉRENCIATION FEMELLE 
Pavillon 
Trompe ovarienne 
(canal de Müller) 
Canal de Müller 
Utérus ---1'-
Vagin 
Canal 
de Wolff 
Vessie 
FIGURE 8-2.- DIFFÉRENCIATION DES GONADES MASCULINES ET FÉMININES. Notez l'hermaphroditisme initial, suivi de l'activation 
apoptotique (régression programmée par mortalité cellulaire). Voir Lapierre et Braun (1993). 
des relations dynamiques entre eux, tout au long de la 
vie. Cela inclut des influences multiples entres gono-
somes et autosomes. Ainsi, le sexe d'un individu 
déterminera le développement de caractères sexuelle-
ment spécifiques et néanmoins autosorniques. Ces 
mécanismes de la génétique moléculaire sont à peine 
connus et n'ont été conceptualisés que depuis peu. 
Ces mécanismes, dénommés phénomènes d'em-
preinte sexuelle seront étudiés plus loin. 
Voyons d'abord, au niveau descriptif, ce qui est 
connu de la différenciation de l'appareil sexuel pour 
les deux sexes. L'appareil génital commence par avoir 
une allure hermaphrodite et évolue par régression et 
progression différentielle des canaux mâle (Wolff) ou 
femelle (Müller) selon le cas (figure 8-2). 
L'hermaphrodisme, ainsi que l'androgynie d'ailleurs, 
font partie de l'existence humaine dès la fœtogenèse, 
puis tout au long de la vie : en effet, les testicules sécrè-
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tent normalement un peu d'œstrogènes, et les glandes 
surrénales de la femme comme celles de l' homme 
sécrètent normalement un peu d'androgènes. Les hor-
mones stéroïdes sont, avant la naissance, l' unique 
courroie de transmission des caractères propres à 
chaque sexe et y participent abondamment à cette 
période du développement. Les hormones stéroïdes 
ont toutes, globalement, un effet trophique -elles 
favorisent la croissance des tissus. L'effet global des 
stéroïdes prénatals est appelé « organisationnel » car 
les caractères sexuels imprimés à ce moment sont 
fixés de façon rigide et permanents. Un deuxième 
afflux abondant de sécrétion d'hormones stéroïdes a 
lieu, par définition, à la puberté. L'effet de cette 
deuxième période de sécrétion est principalement de 
faire ressortir les caractères sexuels secondaires (voir 
figure 8-1 ). L'effet global des stéroïdes pubertaires et 
postpubertaires est appelé « activationnel » car les 
caractères sexuels imprimés à ce moment sont modi-
fiables (par exemple par hormonothérapie) et peuvent 
être cycliques (ex : tout caractère variant en fonction 
du cycle menstruel, ou apparaissant à la méno-
pause, etc.). La fille commence et termine sa puberté 
avant le garçon: sous l'effet des hormones stéroïdes, 
elle complète donc plus tôt la formation de ses carac-
tères sexuels secondaires. Les propriétés des princi-
pales glandes sécrétant des hormones stéroïdes sont 
résumées au tableau 8-I. 
Malgré le fait que la puberté féminine précède la 
puberté masculine, la taille de la fille ne dépasse celle 
du garçon que pendant la puberté (figure 8-3). 
Pourtant, le métabolisme masculin est supérieur au 
métabolisme fémin in tout au long de la vie, de la 
naissance jusqu'à la mort (ceci est décrit par Schell 
et Hall, 1979, voir La figure 8-4). 
On a trop souvent négligé l' importance des varia-
tions hormonales menstruelles dans le fonctionne-
ment cérébral de la femme. Il existe un grand nombre 
de ces effets « activationnels ».Par exemple, on pense 
que la puberté précoce chez la jeune fille se concréti-
sera plus tard par l'aggravation d'une faiblesse typi-
quement féminine d' analyse des relations visuospatiales 
(Nass et al , 1990). Plusieurs investigations ont mon-
tré que les aptitudes mentales « hérnisphériquement 
spécialisées» telles la fluidité verbale (spécialisation 
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FIGURE 8-3. -COURBES DE CROISSANCE CORPORELLE DES GAR-
ÇONS ET DES FILLES. Notez la dominance et la précocité de la 
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FIGURE 8-4. -MÉTABOLISME DES GARÇONS ET DES FILLES À DIFFÉ-
REmS ÂGES. Notez que le métabolisme de base du garçon est plus 
élevé que celui de la fi lle. Le garçon transforme la nourriture et 
l'air en énergie calorique plus intensément que la fi lle. Cette dif-
férence entre les sexes s'accentue à l'adolescence (Lewis, Duval 
et Iliff, 1943, reproduit et commenté dans ScheU et Hall, 1980). 
hémisphérique gauche) ou l'aptitude visuospatiale 
(spécialisation hémisphérique droite) ont un rapport 
qui fluctue en fonction du cycle menstruel (Bibawi et 
al, 1995 ; Heister et al , 1980). 
TABLEAU 8-1. - PROPRIÉTÉS DES GLANDES SÉCRÉTANT DES HORMONES STÉROÏDES. VOIR AUSSI HOPKINS (1983). 
OVAIRES TESTICULES CORTEX SURRÉNALIEN 
Sexe Féminin Masculin Les deux sexes 
Dérivé premier Cholestérol Cholestérol Cholestérol 
Production majeure Es trone Androstérone Cortisol 
Estradiol Testostérone 
17 -bêta-estradiol 5-alpha-dihydro-testostérone 
Production mi neure Testostérone Estradiol Androgènes 
Effets Caractères féminins, Caractères masculins, Caractères masculins, 
ovulation, etc. spermatogenèse poils corporels 
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DIFFÉRENCES NEUROBIOLOGIQUES ENTRE 
LES SEXES 
Les principales différences neurobiologiques entre 
les sexes sont les suivantes. 
Les récepteurs de testostérone dans le cortex et le 
système limbique sont répartis différemment chez les 
mammifères masculins et féminins (Diamond et al, 
1981 ). Les neurotransmetteurs télencéphaliques ne 
sont pas répartis suivant les mêmes concentrations 
d'un sexe à l'autre. Par exemple, plusieurs études ont 
montré que la dopamine serait plus active et plus 
concentrée, dans l'ensemble, dans le cerveau des 
garçons que dans celui des filles, tandis que la situa-
tion serait inverse pour la sérotonine (Shaywitz et al, 
1983). Une investigation récente du réseau sérotoni-
nergique d'hommes et de femmes normales a été 
effectuée en injectant par le biais d'un radio-isotope 
une molécule se liant aux récepteurs 5-HTr2. Les 
hommes avaient davantage de récepteurs en régions 
cingulaire et frontale (Biver et al, 1996). Ces diffé-
rences sont semblables à celles observées entre les 
formes sauvages et domestiquées des mammifères-
ce qui contribuerait à expliquer les niveaux d'agita-
tion et d'agressivité plus élevés des garçons. Une élé-
vation de la concentration de la sérotonine réduit 
l'intensité et la fréquence du réflexe de lordose chez 
la rate, tandis qu'une baisse produit l'effet contraire. 
Les manipulations portant sur la noradrénaline ont 
l'effet contraire. Il est intéressant de noter que les 
effets de ces manipulations sur le rat mâle ont des 
effets contraires à ceux sur la rate. Chez l' humain, on 
sait depuis longtemps que la L-DOPA, un précurseur 
de la dopamine a un effet stimulant sur la sexualité 
masculine et suppresseur sur la sexualité féminine. 
Quoique les résultats sont plus ambigus que chez Je 
rat, les effets de manipulation de la sérotonine chez 
l' homme vont généralement dans le même sens 
(Everitt, 1978). Chez l'adulte, les neurotransmet-
teurs, dont la sérotonine en particulier, sont répartis 
dans les hémisphères du cerveau de façon sexuelle-
ment dimorphe (Arato et Frecska, 1991 ). Malheureuse-
ment, nous ne disposons pas de données équivalentes 
concernant 1 'enfant. 
Certaines structures diencéphaliques (noyau préop-
tique et noyau ventromédian de l'hypothalamus, noyau 
de la strie terminale, masse intermédiaire) et télen-
céphaliques (corps calleux, extension de la scissure 
sylvienne, amygdale, commissure antérieure) n'ayant 
aucun rôle sexuel ou reproductif sont néanmoins 
sexuellement dimorphes chez plusieurs espèces de 
mammifères (Ayoub, Greenough et Juraska, 1983) 
dont l'humain (Allen, Hines, Shryne et Gorski, 
1989; Allen et Gorski, 1990, 1991 ; Berrebi, Fitche, 
Ralphe, Denenberg, Friedreich, 1988; Hines, Allen 
et Gorski, 1992; Witelson, 1989 ; Witelson et Kidar, 
1992), et ceci dès le départ (figure 8-5). Par ailleurs, 
chez le rongeur, ces dimorphismes sexuels céré-
Cortex Hippocampe Tectum 
Corps calleux 
Aire préoptique 
Vue sagittale Moelle épinière 
fiGURE 8-5. -NOYAUX CÉRÉBRAUX MASCULINS ET FÉMININS DU 
RAT. L'aire préoptique de l' hypothalamus est plus volumineuse 
chez le rat mâle, tandis que le noyau ventromédian de l'hypo-
thalamus est plus volumineux chez la rate. Voir Vincent, 1994. 
braux peuvent être inversés par une injection unique 
féminisant le fœtus mâle ou masculinisant le fœtus 
féminin. 
Dans l'hypothalamus, en particulier, il existe une 
double dissociation particuli~rement saisissante. Le 
noyau préoptique est plus volumineux chez le mâle, 
tandis que c'est le ventromédian qui est plus gros 
chez la femelle. Chez des rats castrés, le mâle et la 
femelle peuvent être activés sexuellement par des 
injections locales de stéroïdes (estradiol ou testosté-
rone) au niveau de l'un ou l 'autre de ces noyaux. Si 
1' injection est en préoptique, le rat ou la rate est 
sexuellement activé(e) de manière masculine (mon-
tages copulatoires), tandis que si l'injection est ven-
tromédiane, le rat ou la rate est activé(e) sexuellement 
de manière féminine (lordose) (Vincent, 1994). Jean-
Didier Vincent, dans son livre La biologie des pas-
sions (1994), n' hésite pas à qualifier respectivement 
ces deux noyaux, chez le rat, de centres « masculin» 
et « féminin » (voir figure 8-5). 
Ces deux noyaux, le préoptique et le ventromédian, 
sont tous deux particulièrement sensibles aux effets 
directs des hormones stéroïdes circulant dans le cer-
veau au cours du développement fœtal. La figure 8-6 
illustre, dans le cerveau du cobaye, les endroits parti-
culièrement sensibles aux œstrogènes. En dessous, on 
présente l'autoradiogramme d'une tranche sagittale 
médiane (Vincent, 1994). 
Finalement, le noyau préoptique est reconnu 
comme centre du plaisir et plus généralement de com-
portements « d'approche ». Par exemple, il supporte 
très bien l'autostimulation intracérébrale (Munoz et 
al , 1985). De son côté, et à l' opposé, le noyau ven-
tromédian est un centre d'aversion. Il supporte la 
recherche active de l'interruption de la stimulation 
intracérébrale par le rat ou la rate (Schwartzbaum et al, 
1990). Il peut être considéré comme un centre de 
l 
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Vue horizontale 
Bulbe olfactif Cortex Cervelet 
Aire préoptique 
Vue sagittale 
F IGURE 8-6. - TOPOGRAPHIE CÉRÉBRALE DES RÉCEPTEURS 
D'ŒSTROGÈNE CHEZ LE RAT. La distribution des récepteurs neu-
ronaux d'œstrogène ne se limite pas aux noyaux sexuellement 
dimorphes d6 1' hypothalamus. Voir Vincent ( 1994). 
l'évitement puisque sa stimulation provoque généra-
lement la réduction des comportements pulsionnels (à 
part la sexualité féminine). Cela est très suggestif 
pour comprendre les facteurs de risque propres à 
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chaque sexe au niveau des psychopathologies. Les 
hommes ne sont-ils pas, justement des sujets plus à 
risque pour les excès de comportements d'approche 
(dépendances alcoolique, sexuelle, au jeu, aux narco-
tiques, paraphylies, violence active, psychopathie) et 
les femmes pour les comportements d'évitement 
(phobies, dépression, anorexie, frigidité, syndrome de 
stress post-traumatique)? La figure 8-7 montre que le 
noyau préoptique de l'hypothalamus est plus volumi-
neux chez le sexe masculin dans l'espèce humaine, 
comme c'est le cas chez Je rat. 
Les dimorphismes sexuels cérébraux sont résumés 
au tableau 8-II. 
Les flux cérébraux (métabolisme sanguin) sont 
globalement (Gur, 1992), et même localement diffé-
rents chez les hommes et les femmes (Gur, Mozley, 
Mozley, Resnick, Karp, Alavi, Arnold et Gur, 1995). 
Les aires corticales fonctionnellement spécialisées 
diffèrent significativement en fonction du sexe chez 
l'humain. En effet même si les pôles frontaux des 
deux sexes ont la même asymétrie, le planum tem-
poral gauche est plus volumineux de 29,8 p. lOO (par 
rapport au volume cérébral total) et l'aire de Broca 
est plus volumineuse (20,4 p.l 00) chez la femme, 
ces différences atteignant le seuil alpha (Harasty et 
al, 1997). 
Ces différences entre les sexes, du moins dans le 
contexte adulte, ont été maintes fois recensées et ne 
seront pas discutées ici. Notre objet sera maintenant 
plutôt de faire le point sur ce que l'on sait du déve-
loppement de ces différences entre les sexes. Ayoub 
et al (1983) ont trouvé que l'arborisation dendritique 
du noyau préoptique du macaque mâle est plus 
exubérante que celle de la femelle -ceci avant la 
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F IGURE 8-7.- DÉCOMPTE NEURONAL ET VOLUME DU NOYAU PRÉOPTIQUE HUMAIN EN FONCTION DU GENRE ET DE L'ÂGE. Le dimorphisme 
sexuel du noyau préoptique de l 'hypothalamus est présent avant la naissance et perdure jusqu'à la sénescence chez plusieurs 
mammifères, incluant l'humain. 
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TABLEAU 8-Il. -RÉSUMÉ DES DIFFÉRENCES CÉRÉBRALES ENTRE LES SEXES. 
AIRES SEXUELLEMENT DIMORPHES 
Cortex 
Corps calleux 
Commissure antérieure 
Hippocampe 
Amygdale 
Noyau préoptique de l'hypothalamaus 
Noyau ventromédian de l'hypothalamus 
Noyau interstitiel de l'hypothalamus antérieur 
Noyau suprachiasmatique de 1 'hypothalamus 
Noyau de la strie terminale 
Habénula interthalamique 
Globus pallidus 
Aire grise péri-aqueducale 
Locus coeruleus 
puberté. Diamond et al (1981) ont trouvé que 1 'épais-
seur du cortex à chaque hémisphère présentait une 
asymétrie contraire chez les rats mâles et femelles, et 
que cette asymétrie pouvait être renversée par ova-
riectomie de la femelle à la naissance. Breedlove 
(1997) a trouvé que le noyau bulbocavemeux, celui 
qui contrôle l'érection pénienne, est moins volumi-
neux chez des rats mâles maintenus actifs sexuelle-
ment par des femelles réceptives, que chez des rats 
maintenus sexuellement inactifs par des femelles 
inactives -ce qui laisse entendre que la différencia-
tion cérébrale des sexes est aussi une affaire de vécu 
et d'expérience. Goldman et al (1974) ont démontré 
que des lésions orbitofrontales pratiquées peu après 
la naissance sur des singes rhésus entraînaient des 
déficits du comportement chez les mâles à l'âge de 
10 semaines, tandis que ces mêmes lésions prati-
quées sur des femelles n'ont révélé de déficit com-
portemental qu'à partir du 15e mois! On en a conclu 
que la région orbitofrontale se développe beaucoup 
plus rapidement chez les mâles de cette espèce que 
chez les femelles. Pourtant: nous n'avons pas d'in-
formations sur les différences entre les sexes en 
matière de performances exécutives-frontales chez 
l'adulte humain, si ce n'est la supériorité des femmes 
à identifier verbalement les odeurs (Lehmer, 1993). 
Wada et al (1975) ont trouvé que l' homme adulte 
a un planum temporal gauche un peu plus grand que 
la femme, tandis qu'ils ont trouvé une asymétrie 
inverse chez les enfants. Toutefois, d'autres cher-
cheurs ont trouvé un planum temporal gauche plus 
ample tout au long de la vie. DeLacoste et al ( 1991) 
ont trouvé que, chez l'humain, l 'hémisphère droit 
des fœtus masculins était plus volumineux que l'hé-
misphère gauche, ce qui n'est pas le cas pour les 
fœtus féminins. Cela rejoint et appuie la théorie de 
Geschwind et Galaburda (1985 a, b, et c) selon 
QUELQUES FONCTIONS ATTRIBUÉES À CES AIRES 
Langage, perception visuospatiale 
Relais interhémisphérique 
Relais interhémisphérique 
Mémoire spatiale 
Ton émotionnel, immunomodulation 
Comportement d'approche, réponse sexuelle de type mascujjn 
Comportement d'aversion, réponse sexuelle de type féminin 
Orientation sexuelle, peut-être aussi l'identité sexuelle 
Orientation sexuelle 
Fonction immunitaire, réponse au stress, identité sexuelle 
Motivation, renforcement et comportement d'approche 
Comportements d'approche, niveau psychomoteur 
Comportement sexuel 
Cycle éveil-sommeil, activation 
laquelle la testostérone circulant dans le cerveau 
du fœtus agit comme frein sur le développement de 
l'hémisphère gauche, -ce qui de surcroît expliquerait 
pourquoi les garçons sont davantages sujets aux 
troubles développementaux du langage (Braun, 1996). 
Somme toute, quelle est l'ampleur des différences 
entre les sexes dans le dévelopement du cerveau? 
Faible, il faut bien l'admettre. Autti et al (1994) ont 
comparé des images en résonance magnétique des 
cerveaux des deux sexes entre 4 et 50 ans. Ils n'ont 
pu détecter aucune différence. 
DIFFÉRENCES NEUROPSYCHOLOGIQUES 
ENTRE LES SEXES 
Peut-on dire qu'il existe des différences nettes dans 
le comportement des nourrissons de chaque sexe? 
Pas vraiment. On ne peut constater que des tendances 
vers des différences, avec une large zone où les deux 
sexes sont en position équivalente. Néanmoins, l'un 
des aspects qui semble différent chez les nourrissons 
des deux sexes est celui de la psychomotricité. Dans 
leur livre sur le dévelopement psychologique de 
l'enfant, Deldime et Vermeulen (1997), à l'instar de 
l'École française de Psychomotricité, placent les nour-
rissons de chaque sexe sur les deux versants d'une 
certaine moyenne de «tonicité» générale. Ces auteurs 
associent plusieurs caractères sexuellement distincts 
par rapport à cet axe. Leur point de vue est présenté 
en synthèse au tableau 8-III. 
Certaines aptitudes cognitives, dans le domaine du 
traitement visuospatial en particulier, favorisent le 
sexe masculin dans diverses espèces de mammifères 
(rat, singe, humain) (Maccoby et Jacklin, 1974), et 
sont modifiables par diverses manipulations sur les 
hormones stéroïdes (Gouchie et Kimura, 1991). Le 
sexe féminin est réputé supérieur en ce qui concerne 
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TABLEAU 8-lll. - COMPARAISON DES NOURRISSONS MASCULINS 
ET FÉMININS HYPO- ET HYPERTONIQUES. 
BÉBÉS BÉBÉS 
HYPERTONIQUES HYPOTONIQUES 
Proportions +de garçons +de filles 
filles/garçons 
Station debout Précoce Tardive 
Marche Précoce Tardive 
Préhension Tardive Précoce 
Mobilité Excessive Peu importante 
Caractère Coléreux, peu fixé C raintif, affectueux, 
à l'âge adulte dépendant 
certaines fonctions verbales (Maccoby et Jacklin, 
1974). Nous voulons toutefois dissiper toute tentation 
d'exagérer ces différences. 
Les tableaux 8-IV et 8-V montrent que le sexe 
masculin et féminin ont chacun une légère supério-
rité, tout au long du développement, pour certaines 
formes d'accès lexical : le sexe masculin pour la 
TABLEAU 8-IV. -DIFFÉRENCES DE PERFORMANCE ENTRE LES SEXES 
SUR L'ÉPREUVE DE DÉNOMINATION DE BOSTON. SOURCE : SPREEN. 
0. ET STRAUSS. E. (1998). A COMPENDIUM OF NEUROPSYCHOLOGI-
CAL TESTS. NEW-YORK-OXFORD UNIVERSITY PRESS. (PAGE 438). 
ÂGE GARÇONS FILLES 
N M N M 
6 16 35,69 18 32,50 
7 18 39,94 22 37,91 
8 23 41,17 15 39,93 
9 20 43,20 25 42,92 
lü 16 45,56 22 46,41 
11 16 46,44 20 46,90 
12 2 51,50 8 47,00 
Note : ces différences entre les sexes ne sont pas stati stiquement 
significatives. 
TABLEAU 8-V. -DIFFÉRENCES DE PERFORMANCE ENTRE LES SEXES 
SUR L'ÉPREUVE DE DE FLUIDITÉ VERBALE DE CHICAGO. SOURCE : 
KOLB. B. ET WISHAW. l.Q. ( 1990). fUNDAMENTALS OF HUMAN 
NEUROPSYCHOLOGY. SAN FRANCISCO. FREEMAN (PAGE 845). 
ÂGE GARÇONS FILLES 
N M N M 
6 40 8,70 40 9,85 
7 61 14,26 72 17,22 
8 112 19,85 85 23,72 
9 118 24,03 90 28,41 
10 103 27,32 86 33,16 
11 71 35,01 75 39,03 
12 56 34,61 84 44,52 
Note : ces différences entre les sexes ne sont pas statistiquement 
significatives. 
dénomination (accès convergeant sur un lexème 
unique) et le sexe féminin pour la fluidité verbale 
(accès divergeant aux lexèmes). 
Une partie des différences d'aptitudes cognitives 
entre les sexes peut certainement être attribuable au 
milieu social (attitudes, préférences, vécus, plans de 
carrière, etc.). Ce serait le cas par exemple, selon 
Harvey et Goldstein (1985) de l'aptitude supérieure 
des garçons en raisonnement mécanique, qui ne serait 
distinct qu'à partir de la troisième année d'études. 
Certains aspects du comportement, dont l'agressi-
vité et la pulsion copulatoire, caractérisant davantage 
le sexe masculin chez la plupart des mammifères 
(Campbell, 1994 ), dépendent des concentrations plas-
matiques de testostérone, et peuvent être fixés en per-
manence avant même la naissance avec une simple 
injection d'hormones stéroïdes. 
DÉVELOPPEMENT, NEUROPATHOLOGIE 
PSYCHIATRIQUE ET SEXE 
L'étude de l'évolution des facteurs de risque pour 
les différentes maladies en fonction du sexe et de l'âge 
peut élucider un certain nombre de mystères. Quel-
ques grands principes se dégageant de cette étude sont 
présentés ici en guise d'hypothèses de travail. 
• Les sujets de sexe masculin sont relativement plus 
à risque au niveau des maladies psychiatriques en très 
bas âge (schizophrénie infantile, syndrome obses-
sionnel compulsif, dystonie, désordre caractériel) 
tandis que les sujets de sexe féminin deviennent rela-
tivement plus à risque pour certains autres désordres à 
partir de la puberté (anorexie mentale, dépression, 
syndrome obsessionnel compulsif) ou de la méno-
pause (schizophrénie, dyskinésie tardive). Ce principe 
de la prévalence masculine pour les formes précoces 
de désordres neuropsychiatriques transcende les 
autres différences entre les sexes. Par exemple, même 
les maladies à prévalence largement féminine adulte 
(ex : dépression) sont plus fréquentes chez le jeune 
garçon (tableau 8-VI). Le cas le plus extrême d' un 
désordre neuropsychiatrigue à prévalence féminine 
est 1' anorexie mentale. A partir de la puberté, le 
risque est 10 fois plus élevé pour les sujets de sexe 
féminin. Or, à la petite enfance, le risque est de 30 
p.l 00 pour le garçon (Jimerson et al, 1998). Fior-
Henry (1986, 1990), ainsi que d'autres (Frazier et 
al, 1989), ont proposé que les œstrogènes, antago-
nistes de la dopamine, sont un facteur de protection 
contre certaines maladies comportant un excès d'ac-
tivité dopaminergique; ceci expliquerait pourquoi la 
ménopause, qui comporte une chute des œstrogènes, 
place la femme à risque pour ces mêmes maladies, 
qui comportent toutes une hyperactivité dopa-
minergique centrale. Ceci n'explique toutefois pas, la 
totalité du risque masculin pour les formes précoces de 
désordres neuropsychiatriques (voir tableau 8-IX). 
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TABLEAU 8-VI. - EXEMPLES DE MALADIES NEUROPSYCHIATRIQUES 
DONT LES VARIANTES INFANTILES SONT PLUS LOURDES QUE LES 
VARIANTES ADULTES. 
MALADIE 
Anorexie mentale 
Trouble panique 
Désordre généralisé d'anxiété 
Boulimie 
Phobie 
RÉFÉRENCES 
Walford etal , 1991 
Maier et al, 1989 
Scheibe et al, 1992 
Witcher et al, 1992 
Holt et al, 1992 
Syndromes à prévalence masculine 
(ou dont la forme précoce est à prévalence masculine) 
Dépression Golden et al, 1985; 
Gasquet, 1994* 
Maladie Gilles de la Tourette Hyde et al, 1993* 
Schizophrénie Szymanski et al, 1995* 
Seeman, 1982* 
Syndrome obsessionnel compulsif Fior-Henry, 1990* 
Hanna, 1995* 
Autisme, trouble désintégratif 
de l'enfance et syndrome 
d'Asperger 
Syndrome maniacodépressif 
Alcoolisme 
Psychopathie 
Garreau et al, 1984* 
Short et al, 1988* 
DSM-IV* 
Dwyer et al, 1987 ; 
Geller et al, 1997* 
Lee et al, 1985* 
Offord et al, 1983* 
* Ces auteurs montrent que la forme précoce est plus fréquente 
chez les garçons. 
• Les maladies ou désordres neuropsychiatriques 
infantiles à prévalence masculine et féminine se répar-
tissent en axes orthogonaux. Les désordres à préva-
lence masculine se répartissent en deux axes : a) l' axe 
des désordres d' agitation (hyperactivité, Maladie 
de G illes de la Tourette, syndrome oppositionnel, 
désordre caractériel, psychopathie, schizophrénie); et 
b) l'axe des désordres de la fonction verbale (aphasie 
congénitale, retard d'acquisition du langage, bégaie-
ment, dyslexie, hyperlexie). Le premier axe masculin, 
selon nous, pourraît être en partie dû à la présence 
chez le garçon d' une plus grande fragilité et activité 
dopaminergique centrale. Il est à noter que le plus 
grand risque masculin pour l'abus d'alcool est détec-
table dès la huitième année et atteint son apogée à 
1' adolescence (Costello et Angold, 1995). Les jeunes 
garçons sont aussi légèrement plus à risque pour le 
développement du syndrome obsessionnel compulsif 
(Lensi et al, 1996) et de la schizophrénie (Salem, 
1998). Tous les syndromes situés dans cet axe ont été 
associés à des anomalies des systèmes dopaminer-
giques du cerveau (Gabel, Stadler, Bjom et Shindle-
decker, 1993) . Le deuxième axe masculin pourrait 
être le résultat, nous semble-t-il, d'un effet de la tes-
tostérone sur la vitesse de développement des hémi-
sphères, faisant en sorte que les dysplasies et ectopies 
migratoires sont plus fréquentes chez les garçons, et 
TABLEAU 8-Vil. - DÉSORDRES EXTERNALISANTS. 
DÉSORDRE RAPPORT DE RÉFÉRENCES 
PRÉVALENCE 
MASCULINE 
À FÉMININE 
Alcoolisme (14,1 : 1) Yamamoto et al, 
1993 
Personnalité antisociale (3,4: 1) Barry et al, 1997 
Hyperactivité (6,7: 1) O'Learyetal, 1985 
Syndrome de Gilles (9,3: 1) Burd et al, 1986 
de la Tourette 
Compulsion du jeu ( 1,4 : 1) Buchta, 1995 
de hasard 
Paraphilie (50: 1) Zaviacic, 1993 
Toxicomanie (2,2: 1) Brown, 1998 
Trouble explosif (> 1 : 1) DSM-IV 
intermittant 
Pyromanie (> 1 : 1) DSM-IV 
Note : le seul trouble extemalisant prévalent pour le sexe féminin, 
à notre connaissance, est la kleptomanie (voir DSM-IV). 
sont davantage localisées à l'hémisphère gauche. Les 
maladies ou désordres neuropsychiatriques infantiles 
à prévalence féminine se caractérisent par de hauts 
niveaux d 'anxiété et sont souvent accompagnés de 
dysphorie (dépression, phobie, trouble panique, ano-
rexie mentale, trichotillomanie). Il est à noter du côté 
féminin que le risque le plus grand de dépression est 
détectable dès la dixième année et atteint son apogée 
à l'adolescence, tandis que pour la phobie il est détec-
table dès la huitième année et atteint son apogée à la 
puberté (Costello et Angold, 1995). Nous estimons 
que cet axe pourrait être dû à la présence chez la 
fillette d' une plus grande activité sérotoninergique 
centrale. Le premier axe masculin est considéré par 
de nombreux commentateurs comme correspondant à 
la classe des troubles dits « extemalisants » (tableau 
8-VII), tandis que l'axe féminin, à l'opposé, corres-
pond aux désordres dits « internalisants » (tableau 
8-VIII). Par ailleurs, nous rappelions au lecteur qu'in-
dépendamment des axes internalisant et externalisant, 
l'enfant masculin est plus à risque pour la majorité 
des désordres neuropsychiatriques (tableau 8-IX). 
• Bien que plusieurs des syndromes d'agitation mascu-
line comportent de hauts niveaux d'agressivité, la revue 
des principaux syndromes comportant des niveaux 
d 'agressivité extrêmes dégage également une plus ou 
moins grande prévalence masculine (tableau 8-X). 
• Certaines maladies neuropsychiatriques à prédomi-
nance féminine suggèrent une fragilité plus marquée 
et une suractivité de divers réseaux neuronaux séro-
toninergiques (hyperalgie, dépression, troubles ali-
mentaires, migraine, troubles névrotiques, etc.) tandis 
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TABLEAU 8-Vlll.- DÉSORDRES INTERNALISANTS. 
DÉSORDRE 
Anorexie mentale 
Dépression• 
Phobie* 
Troubles d'anxiété 
incluant trouble 
panique• 
Névroses (conversion, 
hystérie, dissociation, 
etc.)* 
Mutisme électif 
Syndrome de stress 
post-traumatique• 
Trichotillomanie 
RAPPORT DE 
PRÉVALENCE 
FÉMININE 
À MASCULINE 
( 10: 1) 
( 1,9: 1) 
(1,9: 1) 
(2,3: 1) 
(5,4 : 1) 
(1,5: 1) 
(1 ,5 : 1) 
(> 1 : 1) 
RÉFÉRENCES 
Rastam et al, 1989 
Ki vela et al, 1988 
Dick et al, 1994 
Angelopoulos et 
al, 1994 
Peiro et al, 1996 
Domènech, 1996 
Garrison et al, 1995 
DSM-IV 
*Ces prévalences plus grandes du sexe féminin ne débutent qu'à 
partir de l'adolescence et ne s'appliquent pas à l'enfance. En 
effet, à la petite enfance, on note une prévalence plus grande de 
ces mêmes troubles pour le sexe masculin (voir DSM-IV). 
TABLEAU 8-lX. - AUTRES TROUBLES AVEC PRÉVALENCE DLFFÉ-
RENCIELLE EN FONCTION DES SEXES. 
DÉSORDRE 
Bégaiement 
Énurésie 
(à l'âge de 5 ans) 
Énurésie à l'âge 
de 10 ans 
Retard mental 
Trouble du langage 
Mérycisme 
Trouble de 
1' alimentation 
de l'enfance 
Encoprésie 
RAPPORT DE 
PRÉVALENCE 
MASCULINE 
À FÉMININE 
(3 : 1) 
(2, 1 : 1) 
(1,5 : 1) 
(1 ,5 : 1) 
(>1 : 1) 
(> 1 : 1) 
(> 1 : 1) 
(> 1 : 1) 
RÉFÉRENCES 
DSM-TV 
DSM-lV 
DSM-lV 
DSM-IV 
DSM-IV 
DSM-IV 
DSM-IV 
DSM-IV 
que certaines maladies à prédominance masculine 
suggèrent une fragilité et suractivation plus grande de 
divers réseaux neuronaux dopaminergique et nor-
adrénergique (désordre caractériel, maladie de Gilles de 
la Tourette, hyperactivité, dépendances telles toxico-
manie, jeux de hasard, sexuelles, schizophrénie infan-
tile, etc.) (Fior-Henry, 1986 ; Braun et Cohen, 1994, et 
Giros, 1996, pour des réflexions sur ce thème). 
Un désordre comportemental à 
surdétermination masculine : le syndrome 
oppositionnel et son évolution 
Les désordres dits de «conduite » affectent les gar-
çons ou les hommes dix fois plus souvent que les 
TABLEAU 8-X.- SYNDROMES D' AGRESSIVITÉ NEUROGÈNE, À PRÉ-
DOM INANCE MASCULINE, CHEZ L'ENFANT EN ÂGE SCOLAIRE. 
SYNDROME NEUROGÈNE RÉFÉRENCES 
Crises agressives de type « néophobes >> 
Psychose 
Syndrome de Rett• 
Auti sme 
Lewis et al, 1985 
Oliver et al, 1993 
Smith, 1985 
Explosions sporadiques qui découlent d 'états 
irritatifs du cerveau 
Hamartome hypothalamique 
Dyscontrôle épisodique 
Épilepsie 
Berkovic et al, 1988 
Elliot!, 1984 
Gill ingham, 1988 
Agitations comportementales chroniques, 
à forte prévalence masculine 
Maladie de Gilles de la Tourette 
Désordre caractériel 
Syndrome d'hyperactivité 
Comings et al, 1985 
Miller, 1987 
Farrington, 1989 
*Le syndrome de Rett, X-lié, est fatal avant la naissance pour le 
sexe masculin. 
filles ou les femmes. Les désordres de conduite obser-
vés chez l'adulte (désordre caractériel, personnalité 
antisociale, trouble de conduite, psychopathie) ont 
des causes qui s'échelonnent en une diversité de cas-
cades (avec co-morbidité et aggravation, ou pas) à 
partir de la fécondation, et de tous les facteurs biolo-
giques qui s'en suivent, en passant par les vécus fami-
lial, scolaire et social. Le syndrome s'exprime très tôt, 
chez 1' enfant en âge préscolaire, et se dénomme alors 
syndrome oppositionnel défiant (tableau 8-XI). 
Les facteurs héréditaires de morbidité, ainsi que les 
facteurs psychosociaux négatifs, sont chacun, sans 
aucun doute, très importants. Parmi les facteurs de 
stress congénitaux non héréditaires, on note une pré-
valence élevée de l'abus d'alcool chez les parents, et 
on a même remarqué que ce serait davantage l'expo-
sition fœtale à l'alcool qui serait critique. L'incidence 
de traumatisme crânien précoce est aussi très élevée 
parmi cette population. On a aussi noté une haute 
incidence du rejet maternel dans ce désordre (Kruesi 
et al, 1998). 
Les aspects normaux du développement modifient 
aussi , à travers le développement, le tableau psychia-
trique du désordre. Un enfant ne peut pas manifester 
directement des comportements tels que la promis-
cuité sexuelle, l'abus de psychotropes, etc. Mais il 
peut manifester ces types de dispositions comporte-
mentales à l'intérieur du répertoire comportemental 
de son groupe d'âge (manipulation des petits cama-
rades, j eux dangereux, etc.). Inversement, J'agressi-
vité débridée, non discriminée de l'enfant oppositionnel, 
qui nuisent à ses aspirations filiales et pulsionnelles, 
vont se canali ser à l'âge adulte, et connaître l'effet 
tamisant de la maturation, comme le feront toutes les 
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TABLEAU 8-Xl. -CRITÈRES DSM-IV POUR LE TROUBLE OPPOSI-
TIONNEL AVEC PROVOCATION. SOURCE : AMERICAN P SYCHIATRIC 
ASSOCIATION (1994), TRAD. FRANÇAISE DSM-IV-MANUEL DIAG-
NOSTIQUE ET STATISTIQUE DES TROUBLES MENTAUX, PARIS, 
MASSON, 1996. (PAGE 147). 
A. Ensemble de comportements négativistes, hostiles ou provo-
cateurs, persistant pendant au moins 6 mois durant lesquels 
sont présentes quatre des marufestations suivantes (ou plus) : 
1) se met souvent en colère; 
2) conteste souvent ce que disent les adultes; 
3) s'oppose souvent activement ou refuse de se plier aux 
de mandes ou aux règles des adultes; 
4) embête souve nt les autres délibérément; 
5) fait souvent porter à autrui la responsabilité de ses erreurs 
ou de sa mauvaise conduite; 
6) est souvent susceptible ou facilement agacé par les autres; 
7) est souvent fâché et plein de ressentiment; 
8) se montre souvent méchant ou vindicatif. 
NB On ne considère qu' un critère est rempli que si le 
comporteme nt survient plus fréquemment qu'on ne 
l'observe habitue llement chez les sujets d'âge et de niveau 
de développement comparables. 
B. La perturbation des conduites entraîne une altération cl ini-
quement significative du fonctionnement social , scolaire ou 
professionnel. 
C. Les comportements décrits en A ne surviennent pas exclusi-
vement au cours d'un trouble psychotique ou d'un trouble 
de l'humeur. 
D. Le trouble ne répond pas aux critères du trouble des 
conduites ni, si le sujet est âgé de 18 ans ou plus, à ceux de 
la personnalité antisocia le. 
Note : on présente ici exceptionnellement la séméiologie DSM-
lV de préférence à celle de CIM-1 0 parce que cette demi ère nous 
paraît obscure. 
dimensions de son affectivité, selon les lois du déve-
loppement normal. Il y a une grande persistance des 
troubles de conduite tout au long de la vie. On sait 
que le tempérament (difficile) de l'enfant en âge pré-
scolaire est déjà significatif (quoique faiblement) 
pour prédire de futurs troubles du comportement 
(Coon et al, 1992). Keller et al, 1992, estiment, à par-
tir d'une cohorte d'enfants avec désordre caractériel, 
que le risque de continuité à vie est de l'ordre de 14 
p.l 00. Barkley et al (1992) ont trouvé, à partir d'une 
cohorte d'enfants avec déficit attentionne! et hyper-
activité, que 60 p.l 00 d'entre eux, 8 ans plus tard, 
présentaient un désordre oppositionnel ou de conduite 
(caractériel). La séméiologie CIM-1 0 du trouble de 
conduite est décrite au tableau 8-XII. 
Les études épidémiologiques du trouble de 
conduite en situent la prévalence entre 4,2 et 5,5 
p.! 00 de la population (Kruesi et Stoewe, 1998). 
Manuzza et al (1989) ont trouvé que 39 p.100 d' une 
cohorte d'enfants avec déficit attentionne! et hyper-
activité, une fois devenus adultes, avaient un dossier 
criminel. Manuzza et al (1993) ont trouvé, en suivant 
prospectivement une cohorte d'enfants hyperactifs, 
que 18 p.100 d'entre eux présentaient un désordre 
caractériel à 26 ans, alors que la fréquence n'était que 
de 2 p.1 00 pour le groupe normal de comparaison. 
Moffitt (1990) a obtenu des résultats similaires. Dans 
ces trois investigations toutefois, les cas délictueux 
avaient presque toujours manifesté un désordre carac-
tériel à l'enfance. Soussignan et al (1993), ont trouvé 
que le désordre caractériel avait tendance à s'aggra-
ver de l'école maternelle à la fin de l'école primaire. 
Plusieurs investigateurs ont démontré, dans le cadre 
d' investigations prospectives, que Je désordre carac-
tériel du jeune enfant le place fortement, mais pas 
nécessairement, dans la catégorie à risque pour laper-
sonnalité antisociale en tant qu 'adulte (Bellak et al, 
1992 ; Farrington, 1989, 1993; Fischer et al, 1993; 
Keenan et al, 1994 ; Moffitt, 1990; Satterfield et al, 
1994). Ces investigations prospectives ne signifient 
pas que ceux qui sont antisociaux comme adultes 
n'étaient pas à peu près tous des enfants caractériels. 
C'est à ce niveau que la pauvreté des investigations 
rétrospectives se fait sentir. Sullivan et al, 1990, pré-
sentent une tentative préliminaire. Ils ont demandé 
aux mères d'enfants caractériels de se souvenir (libre-
ment) de l'apparition des premières anomalies. Plus 
il y avait de co-morbidité, plus les anomalies étaient 
précoces (3 ans). Les caractériels purs n'évoquaient 
chez leur mère de souvenirs d'anomalie, qu 'à partir 
de 6 ans. Mais il y a certainement une sous-estimation 
de la précocité des signes. Il est évident que sans l'en-
cadrement de la remémoration, les mères ne sont pas 
compétentes pour ce genre d'exercice. D'après nous 
la plupart des enfants oppositionnels ne deviendront 
pas des cas de désordre caractériel, mais presque tous 
les cas de désordre caractériel auront été des opposi-
tionnels. La plupart des jeunes avec désordre caracté-
riel ne deviendront pas des personnalités antisociales, 
mais une proportion importante de cas de personna-
lité antisociale auront été préalablement des cas de 
désordre caractériel. Tous les cas de personnalité anti-
sociale ne deviendront pas des psychopathes, mais 
presque tous les psychopathes auront été préalable-
ment des cas de personnalité antisociale. En d'autres 
termes, à mesure que 1' on a affaire à des désordres de 
conduite à des âges de plus en plus avancés (tempé-
rament difficile, syndrome oppositionnel, désordre 
caractériel, personnalité antisociale, psychopathie), 
les cas restants (moins nombreux) suggèrent que la 
pression des facteurs étiologiques biologiques est plus 
grande, ou est plus spécifique, en partie parce que la 
société arrive à récupérer certains des cas moins 
« biologiques» ou moins «spécifiques» (par exemple, 
une proportion importante des cas «impurs», à savoir 
avec syndrome de déficit attentionne! et hyperacti-
vité, auront été gérés avec une certaine efficacité 
grâce au méthylphénidate), et en partie parce que les 
cas assujettis au plus grand nombre de pressions étio-
logiques (surtout biologiques, mais aussi sociales) 
n'arrivent pas, et ne peuvent pas arriver, à s' intégrer 
socialement. 
!54 NEUROPSYCHOLOGIE DU DÉVELOPPEMENT 
TABLEAU 8-Xll. - TROUBLES DES CONDUITES (CIM- 10). SOURCE: WORLD HEALTH ÜRGAN!ZAT!ON (1993), TRAD. FRANÇAISE CLAS-
S!ACAT!ON INTERNATIONALE DES MALADIES, l Qe RÉVISION. CHAPITRE V (F) : TROUBLES MENTAUX ET TROUBLES DU COMPORTEMENT : CRI-
TÈRES DIAGNOSTIQUES POUR LA RECHERCHE, PARIS, ORGANISATION MONDIALE DE LA SANTÉ ET MASSON, 1994, (PAGE 144). 
GI. Ensemble de conduites, répétitives et persistantes, dans lesquelles sont bafoués soit les droits fondamentaux des autres, soit les 
normes ou les règles sociales correspondant à l'âge de l'enfant. Le trouble persiste au moins 6 mois, durant lesquels au moins cer-
tains des symptômes 1-23 sont présents (pour les règles et le nombre de symptômes requis, voir les sous-catégories individuelles). 
NB: Pour les symptômes Il, 13, 15, 16, 20, 21, et 23, le critère est rempli dès que le symptôme a été présent au moins une fois. 
L'enfant: 
1) a des accès de colère anormalement fréquents et violents, compte tenu du niveau de développement; 
2) discute souvent de ce que lui disent les adultes; 
3) s'oppose souvent activement aux demandes des adultes ou désobéit; 
4) fait souvent, apparemment de façon délibérée, des choses qui contrarient les autres; 
5) accuse souvent autrui d 'être responsable de ses fautes ou de sa mauvaise conduite; 
6) est souvent susceptible ou contrarié par les autres; 
7) est souvent fâché ou rancunier; 
8) est souvent méchant ou vindicatif ; 
9) ment souvent ou ne tient pas ses promesses, pour obtenir des objets ou des faveurs ou pour éviter des obligations; 
1 0) commence souvent les bagarres (ne pas tenir compte des bagarres entre frères et sœurs) ; 
11) a utilisé une arme qui peut sérieusement blesser autrui (par exemple, un bâton, une brique, une bouteille cassée, un couteau, 
une arme à feu); 
12) reste souvent dehors après la tombée du jour, malgré l'interdiction de ses parents (dès l'âge de 13 ans ou avant); 
13) a été physiquement cruel envers des personnes (par exemple ligote, coupe ou brûle sa victime); 
14) a été physiquement cruel envers les animaux ; 
15) a délibérément détruit les biens d 'autrui (autrement qu'en y mettant le feu); 
16) a délibérément mis le feu pouvant provoquer, ou pour provoquer, des dégâts importants; 
17) vole des objets d' une certaine valeur, sans affronter la victime, à la maison ou a illeurs qu'à la maison (par exemple vol à 
l'étalage, cambriolage, contrefaçon de documents); 
18) fait souvent l 'école buissonnière, dès l'âge de 13 ans ou avant; 
19) a fugué au moins à deux reprises ou au moins une fois sans retour le lendemain, alors qu' il vivait avec ses parents ou dans un 
placement fami lial (ne pas tenir compte des fugues ayant pour but d'éviter des sévices physiques ou sexuels); 
20) a commis un délit en affrontant la victime (par exemple vol de porte-monnaie, extorsion d'argent, vol à main armée); 
21) a contraint quelqu' un à avoir une activité sexuelle; 
22) malmène souvent d'autres personnes (c'est-à-dire les blesse ou les fait souffrir, par exemple en les intimidant, en les tour-
mentant ou en les molestant); 
23) est entré par effraction dans la maison, l'immeuble, ou la voiture d'autrui. 
G2. Ne répond pas aux critères d'une personnalité dyssociale, d'une schizophrénie, d' un épisode maniaque, d 'un épisode 
dépressif, d'un trouble envahissant du développement ou d'un trouble hyperkinétique. (Si le sujet répond par ailleurs aux critères 
d'un trouble émotionnel, on doit faire un diagnostic de trouble mixte des conduites et des émotions) 
Il est recommandé de spécifier l'âge de survenue du trouble : 
• Survenue pendant l'enfance: survenue d'au moins un problème de conduite avant l'âge de 10 ans. 
• Survenue pendant l'adolescence : absence de problèmes de conduite avant l'âge de 10 ans. 
Spécification de certains sous-types possibles : Il n'existe pas, pour l'instant, de consensus concernant la subdivision des troubles des 
conduites, mais la plupart des auteurs reconnaissent qu'il s'agit d'un groupe hétérogène. Le pronostic dépend plus de la sévérité des 
troubles (évaluée d'après le nombre de symptômes présents) que de leur type précis. La distinction en un <<type socialisé>> et un <<type 
mal socialisé>>, définie par la présence ou l'absence de relations amicales durables dans le groupe d'âge, semble la plus valide. li 
semble également utile d'isoler les troubles qui ne s'expriment qu'à la maison et de les regrouper dans une catégorie à part. Les sub-
divisions proposées ici du trouble des conduites devront bien sûr faire l'objet d 'études supplémentaires pour tester leur validité. 
En plus de la subdivision précédente, il est recommandé d'évaluer chaque cas en termes dimensionnels, à partir des notes 
obtenues sur les trois dimensions suivantes : 
1) hyperactivité (inattention, agitation motrice); 
2) perturbation émotionnelle (anxiété, dépression, tendances obsessionnelles, hypocondrie); 
3) sévérité du trouble des conduites : 
léger : peu ou pas de perturbations des conduites autres que celles nécessaires au diagnostic, de plus, les perturbations des 
conduites ne causent que peu de mal à autrui ; 
moyen : le nombre de problèmes de conduites, ainsi que leur effet sur les autres est intermédiaire entre léger et grave; 
sévère : il existe de nombreuses perturbations des conduites en plus de celles requises pour le diagnostic, ou bien les perturba-
tions des conduites causent un dommage considérable à autrui, par exemple blesse sérieusement les victimes, vanda-
lisme ou vols importants. 
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Il faut signaler une exception importante, toutefois, 
à la conception f01mulée plus haut. En effet, il y a une 
recrudescence importante de comportement antisocial 
à l'adolescence. Un grand nombre de comportements 
antisociaux, à cet âge, doivent être compris comme 
étant essentiellement de nature psychosociale (désir 
d'argent et impossibilité d'en obtenir légitimement, 
rituels de groupe, identification à sa cohorte d'âge 
passant par le rejet des générations précédentes d'où 
le vandalisme, liberté fraîchement acquise et non 
encore pondérée par ses conséquences aversives d'où 
l'abus de psychotropes et excès sexuels, besoin de sti-
mulation et d'exploration, tentatives désespérées d'af-
filiation, etc.), bien que l'on reconnaisse aussi, à cet 
âge, les poussées de certaines fonctions biologiques 
(testostérone circulante). 
Les meilleures méthodes de générique du compor-
tement ont maintenant été assez correctement exploi-
tées pour que le plus méfiant des analystes admette 
une composante importante d'étiologie héréditaire 
dans le désordre caractériel ou la personnalité antiso-
ciale (Bren nan et Mednick, 1993; Cadoret et al, 1990, 
1991 ; Centerwall et al, 1989 ; Grave et al, 1990; 
Willerman et al, 1992). Toutefois, le facteur hérédi-
taire ne doit pas, et ne peut pas, être conçu comme un 
mécanisme unique ou simple, ni même uniforme, ou 
suffisant. L'hérédité peut favoriser l'émergence de la 
gamme de ces désordres par son impact sur un grand 
nombre de systèmes physiologiques. C'est le cas de 
1' insuffisance d'ac ti vi té sérotoninergique centrale, 
déficit très largement documenté, et de façon con-
vaincante, dans les désordres de conduite. En effet, 
c'est le cas pour l'excès d'enzyme monoarnine oxy-. 
dase, et dans l'insuffisance de 5-HIAA, en urine et en 
plasma, dans la subréactivité hormonale aux agents 
sérotoninergiques, ainsi que dans 1' insuffisance de 5-
HIAA dans le liquide céphalorachidien (Ellis, 1991 ; 
Markus et al, 1992; Moss et al, 1990; O'Keane et al, 
1992; Sullivan et al, 1990; Virkkunen et al, 1994 a, 
1994 b). Il serait donc opportun d'étudier maintenant 
les marqueurs moléculaires d'une telle transmission. 
L'exemple de l'allèle monoamine oxydase B (Kurth 
et al, 1993, pour une description) dans les troubles de 
conduite et dans la psychopathie est particulièrement 
significatif. Un excès d'activité doparninergique cen-
trale a aussi été évoqué pour les désordres de 
conduite, mais cet aspect a été documenté de façon 
moins exhaustive (Daugherty et al, 1993; Galvin et 
al, 1991 ; Rogeness e t al, 1989 a et b, 1992). On a cru 
quelque temps avoir identifié un marqueur molécu-
laire de la transmission génétique de l'excès dopami-
nergique dans le désordre caractériel, au niveau du 
récepteur D2 (Blum et al, 1993; Noble et al, 1993; 
résultats confirmés par Arinami, 1993 ). Toutefois, 
Bolos et al, 1990, Cook et al, 1992, Gejman et al, 
1994, Smith et al, 1993, et Turner et al, 1992, ont 
réfuté la présence fréquente des allèles de gènes de 
récepteurs dopaminergiques D2 Taq 1 A et B dans la 
psychopathie ou la personnalité antisociale, ce qui ne 
signifie nullement, par contre, l'absence d'un autre 
mécanisme d'excès d'activité dopaminergique dans 
les troubles de conduite et «syndromes» analogues. 
Par ai lleurs une mutation de gènes impliqués dans le 
contrôle des récepteurs D3 et D4 a récemment été 
mise en cause et attend la confirmation (George et al, 
1993). La démonstration d'un excès d'activité nora-
drénergique centrale est aussi préliminaire et contro-
versée (Gabel et al, 1993; Rogeness et al, 1989b; 
Roy et al, 1989). On convient que les inférences sur 
des dynamiques cérébrales sont appuyées en ordre 
décroissant de validité lorsque les analyses s'appuient 
sur le LCR, le plasma, et les urines. On n'utilise 
d'ailleurs les urines que lorsque qu'il n'y a pas de jus-
tification clinique pour des prélèvements invasifs, 
douloureux, ou dangereux. Néanmoins, les trois indi-
cateurs sont assez cohérents dans plusieurs maladies 
neuropsychiatriques : anorexie, autisme, dépression, 
schizophrénie, stress, anxiété, désordre caractériel 
(Amin et al, 92, Gibbons et al, 1986, Kopin, 1992, 
Ziegler, 1989, pour des analyses et discussions 
méthodologiques). 
L'excès de testostérone circulante dans le désordre 
caractériel adulte ne fait aucun doute (Christiansen et 
al, 1987; Dabbs et al, 1990; Ehrenkranz et al, 1974). 
Et cela, particulièrement dans la psychopathie, toute-
fois, l'anomalie neurovégétative limbique (Hare, 
1978 a, b), et l'anomalie orbitofrontale (impulsivité 
extrême et dysosmie : Gorenstein, 1982; Rowland et 
al, 1993; Lapierre, Braun et Hodgins, 1995) relevées 
dans la psychopathie sont maintenant assez bien 
reconnues également. 
La recherche des facteurs bioétiologiques, pas plus 
que celle des facteurs psychosociaux, n'échappe à 
l'hétérogénéité des cas. Ceci est particulièrement vrai 
en tout ce qui touche les co-morbidités. Par exemple, 
Rogeness et al ( 1989) ont trouvé que le marqueur 
sanguin d'activité dopaminergique centrale dopa-
mine-bêta-hydroxylase indiquait une activité insuffi-
sante chez un groupe d'enfants avec désordre 
caractériel et déficit attentionneVhyperactivité, tandis 
qu'un autre groupe d'enfants caractériels plutôt 
victimes d'abus et de négligence était caractérisé par 
un excès d'activité dopaminergique. Cela suggère 
qu'un facteur héréditaire commun et simple de 
désordre de conduite et de déficit d'attention/hyper-
activité n'existe pas. Par contre, l'influence de la forte 
pression morbide héréditaire dans le déficit attention-
ne! avec hyperactivité et désordre caractériel provient 
de Manuzza et al ( 1991 ). Ces chercheurs ont comparé 
des cas sélectionnés seulement pour l'hyperactivité 
avec leurs frères non hyperactifs. Les hyperactifs 
étaient nettement plus à risque pour diverses co-mor-
bidités, incluant le désordre caractériel, une idée qui 
s'explique mal par un environnement psychosocial 
particulier. Les différents systèmes physiologiques 
impliqués dans les désordres de conduite et dans la 
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psychopathie peuvent aussi être indépendants, en tant 
que tels, et le sont, généralement chez le sujet normal. 
Par exemple, chez le sujet normal, la concentration 
de testostérone relevée dans le liquide céphalora-
chidien n'est aucunement corrélée à la concentration 
de 5-HIAA obtenue du même échantillon. Pourtant, 
les deux (particulièrement le deuxième) sont signi-
ficativement liés à différents types d'agressivité 
pathologique (Virkkunnen et al, 1993). De plus, ces 
différents systèmes biologiques deviennent patho-
logiques à des âges divers. Par exemple, dans le 
désordre de conduite, Gabel et al (1993) ont trouvé 
que le marqueur MHPG (noradrénaline) est présent 
en excès dans les urines avant la puberté, mais pas 
après, tandis que le marqueur HVA (dopamine) est 
bas avant la puberté et est en excès après la puberté 
(ce dernier point a été confirmé par Daugherty et al 
(1993) et avait déjà été rapporté par Galvin et al 
(1991). Constantino et al (1993) ont trouvé que des 
garçons extrêmement agressifs avaient des concen-
trations normales de testostérone circulante avant la 
puberté, ce qui n'est certainement pas le cas après la 
puberté. Zahn et al (1993) n'ont trouvé des anomalies 
cardiaques et électrodermales que mitigées chez des 
garçons caractériels, alors que les psychopathes mon-
trent des résultats francs sur ces paramètres. Les dif-
férents axes bioétiologiques peuvent certainement 
contribuer à éclairer les diverses combinaisons, la 
multiplicité des dimensions comportementales de la 
psychopathie : impulsivité, agressivité, absence de 
remords ou de dysthymie, passion morbide pour les 
jeux de hasard, recherche de sensations fortes, sexua-
lité débridée, etc. 
Les désordres caractériels, troubles antisociaux et 
troubles de conduite comportent définitivement une 
grande fréquence et une grande diversité de co-mor-
bidités neuropsychiatriques. Daugherty et al (1993), 
Farrington (1989, 1993) et Szatmari et al (1989) ont 
trouvé, en partant de grandes cohortes non sélection-
. nées d'écoliers, que le désordre caractériel est plus 
fréquemment associé à l'hyperactivité que l'inverse. 
Cette association est aussi très élevée, et même majo-
ritaire dans certaines des études émanant de cohortes 
en provenance de cliniques psychiatriques (Barkley 
et al, 1992; Biederman et al, 1991 ; Hamdan-Allen et 
al, 1989; Soltys et al, 1992; Soussignan et al, 1993). 
Forehand et al (1991) ont recruté 42 garçons dans un 
centre de détention, et ont trouvé que 30 d'entre eux 
étaient caractériels, tandis que 12 avaient un déficit 
attentionne! avec hyperactivité en plus d'un désordre 
caractériel. On sait aussi que le syndrome de déficit 
attentionne! avec hyperactivité, comme le trouble de 
conduite, peuvent chez le jeune enfant, comporter une 
forte dimension d'anxiété (Pliszka, 1992). Biederman 
et al (1991) ont trouvé qu'une proportion importante 
d'enfants ayant la maladie de Gilles de la Tourette ont 
aussi un désordre caractériel. Kutcher et al ( 1989), 
partant d'une cohorte mixte d'enfants psychiatrisés, a 
trouvé la présence d'un désordre caractériel chez 21 
p.100 des dépressifs, 25 p.100 des psychotiques, et 42 
p.lOO des bipolaires. Au-delà des co-morbidités 
reconnues du désordre caractériel (ex : syndrome 
d'hyperactivité avec troubles de l'attention) avant sa 
pleine émergence, les nombreuses dimensions inter-
nes du «syndrome» pourraient, ou pas, être aussi 
conçues comme des co-morbidités. Ces co-morbidités 
pourraient selon les cas être congénitales, ou héré-
ditaires : impulsivité (Moss et al, 1990; Virkkunen et al, 
1994b ), toxicomanie (Devor et al, 1993 ; Grove et 
al, 1990; Roy et al, 1989), agressivité (Constantino 
et al, 1993; Virkkunen et al, 1994b ), passion morbide 
pour les jeux de hasard (Roy et al, 1989), recherche 
de sensations fortes (Roy et al, 1989}, pour lesquelles 
les auteurs cités prétendent avoir démontré des bases 
bioétiologiques. 
On n'échapperajamais aux considérations psycho-
logiques, économiques, politiques, culturelles en ce 
domaine de recherche. Un maximum de facteurs bio-
logiques prédisposants ne peut suffire à actualiser la 
pleine manifestation du syndrome : ainsi dans une 
société répressive où un simple méfait peut donner 
lieu à la peine capitale ou à la mutilation, où l' op-
probre atteint des niveaux spectaculaires, où il n'est 
pas possible de manipuler les systèmes scolaire, de 
sécurité sociale, judiciaire, où aucun psychotrope 
n'est légal ni disponible, pas plus que les jeux de 
hasard, ne verra-t-on que très peu de cas correspon-
dant aux éléments descriptifs de l'échelle de Hare. 
Dans de telles sociétés, toutefois, nous croyons que 
les personnes porteuses de facteurs biologiques pré-
disposants se signaleront autrement (barbarisme cruel 
à la solde du régime répressif, dictature parentale, 
sexisme exacerbé, etc.). Des facteurs potentiellement 
psychosociaux incluent l'échec scolaire, les conflits 
familiaux, les comportements disciplinaires abusifs 
des parents, le déséquilibre psychique de la mère, la 
mauvaise qualité de la relation affective avec les 
parents, la négligence, la carence d'amour, le com-
portement antisocial des parents dont la criminalité 
non cachée en particulier, les toxicomanies parentales 
(des deux parents), la pauvreté, et la rupture maritale. 
Barkley et al (1992), Szatmari et al (1989) et Walsh 
et al (1987) ont montré que presque tous ces traits 
caractérisent davantage les familles d' adolescents 
avec désordre de conduite, que les familles d'adoles-
. cents avec déficit attentionne! et hyperactivité. L'en-
semble des facteurs de risque masculin dans le 
spectre des troubles de conduite (trouble opposition-
nel, trouble de conduite, personnalité antisociale, psy-
chopathie) est résumé au tableau 8-XIII. 
Un désordre comportemental typiquement 
féminin : l'anorexie mentale 
À l'inverse des troubles de conduite, voici une 
maladie à forte prédominance féminine. Le sujet de 
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TABLEAU 8-Xlll. - LA PSYCHOPATHIE EST UN EXEMPLE SURDÉ-
TERMINÉ DE LA PSYCHOPATHOLOGIE MASCULINE. 
1) C'est un désordre extemalisant 
2) Elle n'est pas liée au stress 
3) Sa principale co-morbidité (hyperactivité) est à prévalence 
masculine 
4) La morbidité est centrée sur des préoccupations 
typiquement masculines (sensations fortes, argent, sexe, 
jeux de hasard, violence) 
5) La testostérone circulante est anormalement élevée 
6) La libido est excessive 
7) Le métabolisme cérébral de la dopamine semble être 
particulièrement touché 
8) L'aire cérébrale la plus touchée semble être la région 
orbitofrontale 
Note : la psychopathie, une entité non reconnue par les nosolgies 
CIM-1 0 et DSM-IV, est une forme particulièrement sévère de 
trouble de personnalité antisociale. 
sexe féminin est environ dix fois plus à risque. C'est, 
le plus souvent, une maladie qui se manifeste à la 
puberté ou à l'adolescence. Les principaux symp-
tômes sont la cachexie, les comportements obses-
sionnels compulsifs et inadaptés face à la nourriture, 
la phobie de 1' embonpoint. Les premiers comptes 
rendus sur l'anorexie prenaient pour acquise l' étiolo-
gie neurogène de la maladie, d'où l'appellation «ano-
rexie mentale» de Gull (1873). Aujourd'hui, la 
balance penche du côté des interprétations socio-
affectives. On distingue un ensemble de facteurs pré-
disposants (hérédité, sexe féminin) et précipitants 
(tous liés au stress), plusieurs formes de co-morbidité 
psychiatrique ainsi que plusieurs sous-types. 
Les deux formes bien reconnues de l'anorexie men-
tale sont la forme restrictive (sans crises boulimiques) 
(environ 60 p.100 des cas), et la forme boulimique 
(environ 40 p.lOO des cas) dans laquelle l'abus de 
laxatifs et les vomissements sont fréquents. Les «res-
trictrices » sont moins portées au vol, à 1' automutila-
tion, à l'abus d'alcool, à l'activité sexuelle, à la labilité 
émotionnelle que les boulimiques. Les « restrictrices » 
rapportent une perte de l'appétit dans environ 50 
p.lOO des cas (Halmi, Goldberg et Ekbert, 1977) 
quoique l'on puisse faire avouer un appétit lorsqu'on 
questionne avec persistance (Garfinkel, 1974). Les 
boulimiques vivent des moments d'immense appétit. 
li apparaît plausible que les facteurs neurogènes de 
la maladie puissent différer selon ces sous-types. Par 
exemple, on évoque un facteur de type épileptique 
dans la boulimie, mais pas dans la forme restrictrice 
(Green et Rau, 1974). Un hypofonctionnement amyg-
dalien a aussi été imaginé pour la forme boulimique 
uniquement (Ploog et Pirke, 1987, Gardner, 1983). 
Les tableaux 8-XIV et 8-XV décrivent la séméiologie 
CIM-10 de l'anorexie restrictrice et boulimique. 
Deux études de densitométrie transaxiale ont com-
paré les types restricteur et boulimique et ont trouvé 
que c'est le premier type qui manifeste le plus d'atro-
phie cérébrale (Lankenau, Swigar, Bhimani, Luchins 
et Quinlan, 1985; Krieg, Lauer et Pirke, 1987). Tout 
ce qui précède évoque la distinction de Jackson entre 
troubles positifs et négatifs en neurologie, les restric-
trices présentant un profil de symptômes à prédo-
minance négative et les boulimiques présentant des 
symptômes à prédominance positive. 
La co-morbidité est surtout de type dépressif (Cant-
well, Sturzenberger, Burroughs, Salkin et Green, 1977; 
Bambilla, 1986), mais est aussi de nature obsession-
nelle compulsive (Solyom, Freeman et Miles, 1982; 
TABLEAU 8-XJV.-CRJTÈRES CJM-1 0 DE L'ANOREXIE MENTALE. SOURCE : WORLD HEALTH ÜRGANIZATION ( 1993), TRAD. FRANÇAISE CLAS-
SlACATION INTERNATIONALE DES MALADIES, 1 Qe RÉVISION. CHAPITRE V (F) : TROUBLES MENTAUX ET TROUBLES DU COMPORTEMENT : CRJ-
TÈRES DIAGNOSTIQUES POUR LA RECHERCHE, PARIS, ORGANISATION MONDIALE DE LA SANTÉ ET MASSON, 1994, (PAGE 104). 
A. Perte de poids, ou, chez les enfants, incapacité à prendre du poids, conduisant à un poids inférieur à au moins 15 p.l 00 du 
poids normal ou escompté, compte tenu de J'âge et de la taille. 
B. La perte de poids est provoquée par le sujet, qui évite les <<aliments qui font grossir>>. 
C. Perception de soi comme étant trop gros (se), avec peur intense de grossir, amenant le sujet à s'imposer un poids limite faible 
à ne pas dépasser. 
D. Présence d'un trouble endocrinien diffus de l' axe hypothalamo-hypophyso-gonadique avec aménorrhée chez la femme et 
perte d'intérêt sexuel et de puissance érectile chez l'homme (des saignements vaginaux peuvent toutefois persister chez les 
femmes anorexiques sous thérapie hormonale de substitution, le plus souvent prise dans un but contraceptif). 
E. Ne répond pas aux critères A ou B de la boulimie. 
Commentaires 
Les caractéristiques suivantes renforcent le diagnostic, mais leur présence n'est pas obligatoire: vomissements provoqués; utili-
sation de laxatifs; pratique excessive d'exercices physiques; utilisation de <<Coupe-faim>> ou de diurétiques. 
Quand le trouble apparaît avant la puberté, les manifestations accompagnant celle-ci sont retardées ou interrompues (arrêt de la 
croissance; chez les filles, absence de développement des seins et aménorrhée primaire ; chez les garçons, absence de développe-
ment des organes génitaux). Après guérison, la puberté se réalise souvent de façon normale; les règles n'apparaissent toutefois 
que tardivement. 
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TABLEAU 8-XV.- CRITÈRES CIM-10 DE LA BOULIMIE (BULIMIA 
NERVOSA). SOURCE : WORLD H EALTH ÜRGANIZATION (1993), 
TRAD. FRANÇAISE CLASSIFICATION INTERNATIONALE DES MALA-
DIES, 1 oe R~VISION. CHAPITRE V (F) : TROUBLES MENTAUX ET 
TROUBLES DU COMPORTEMENT : CRITÈRES DIAGNOSTIQUES POUR 
LA RECHERCHE, PARIS, ORGANISATION MONDIALE DE LA SANrt 
ET MASSON, 1994 (PAGE 1 05). 
A. Épisodes répétés d'hyperphagie (au moins deux fois par 
semaine pendant une période d'au moins trois mois) 
avec consommation rapide de quantités importantes de 
nourriture en temps limité. 
B. Préoccupation persistante par le fait de manger, associé à 
un désir intense ou un besoin irrésistible de nourriture 
( << craving >> ). 
C. Le sujet essaie de neutraliser la prise de poids liée à la 
nourriture, comme en témoigne la présence d'au moins 
l' une des manifestation suivantes: 
1) vomissements provoqués; 
2) utilisation de laxatifs; 
3) alternance avec des périodes de jeûne; 
4) utilisation de <<coupe-faim », de préparations thyroïdiennes, 
ou de diurétiques; quand la boulimie survient chez des 
patients diabétiques, ceux-ci peuvent sciemment négliger 
leur traitement à l'insuline. 
D. Perception de soi comme é tant trop gros (se), avec peur 
intense de grossir (entraînant habituellement un poids 
inférieur à la normal). 
Rothenberg, 1986). La dépression n'est pas nécessaire-
ment une conséquence de la cachexie, car elle est anté-
rieure à celle-ci dans environ 44 p.l 00 des cas (Hudson, 
Pope, Jonas et Yurgelun-Todd, 1983; Piran, Kennedy, 
Garfinkel et Owens, 1985 : Lee, Rush et Mitchel, 1985; 
Walsh, Roose, Glassman, Glades et Sadik, 1985). De 
plus, il y a de nombreuses dépressions dans la lignée 
familiale, sans que l'anorexie y soit nécessairement 
associée (Cantwell, Sturzenberger, Burroughs, Salkin et 
Green, 1977 ; Winokur, Marchet Mendels, 1980). 
Il mérite d'être noté que la dépression comporte 
des caractéristiques électroencéphalographiques lais-
sant croire à un hypofonctionnement prédominant de 
l'hémisphère droit (Myslobodsky et Horesch, 1978; 
Roemer, Shagass, Straumanis et Amadeo, 1978; Fior-
Henry, 1979) tandis que le syndrome obsessionnel 
compulsif a été associé à une hyperactivation dys-
fonctionnelle frontale bilatérale (Fior-Henry, 1979; 
Ciesielski, Beech et Gordon, 1981 ; Malloy, 1987). 
On arrive aux mêmes conclusions par l'analyse des 
profils neuropsychologiques (Goldstein, Filskov, 
Weaver et Ives, 1977; Kronfol, Hamsher, Digre et 
Waziri, 1978; Fior-Henry, 1979; Fior-Henry, Yeudall, 
Koles et Howarth, 1979 ; Taylor, Greenspan et 
Abrams, 1979; Wood, Ebert et Kinsbourne, 1982). 
En 1962, Bruch a postulé que la grande majorité 
des anorexiques ont un trouble de l'image corporelle, 
mais ceci a été fortement contesté (Hsu, 1982 ; 
Whitehouse, Freeman et Annandale, 1988). Il faut 
retenir que la neurologie des désordres de l'image 
corporelle rapporte Je plus souvent des lésions parié-
tales, et lorsqu'une latéralité est estimable, c'est le 
côté droit qui est le plus souvent atteint (Frederiks, 
1969; Hecaen, 1972). 
Bien entendu, les données les plus importantes en 
génétique du comportement proviennent des études sur 
des jumeaux (Holland, Hall, Russell et Crisp, 1984; 
Elbadaway, Cliffe et James, 1985; Strober, Monell, 
Bunoughs, Salkin et Jacobs, 1985). Celles-ci indiquent 
une concordance homozygote d'environ 66 p.100, et 
une concordance dizygote d'environ 5 p. lOO, ce qui 
laisse croire à une détermination héréditaire très impor-
tante. Les investigations des pedigrees familiaux indi-
quent un facteur de risque environ six fois plus élevé 
que dans la population générale (Theanders, 1970; 
Morgan et Russell, 1975; Cantwell, Sturzenberger, 
Bunoughs, Solkin et Green, 1977; Garfinkel, Mol-
dofsky et Garner, 1980; Gershon et al, 1983). Le fac-
teur héréditaire n'empêche pas d'autres pressions 
neurogènes non héréditaires d'opérer. Comme c'est Je 
cas dans la schizophrénie, l'incidence des complica-
tions périnatales est plus élevée (entre 15 et 25 p. lOO) 
dans 1' anorexie mentale que dans la population géné-
rale (Hal mi, Goldberg et Eckert, 1977). Artmann et al 
(1985), avec leur série de 59 cas lourds hospitalisés, 
ont trouvé que 60 p.l 00 avaient des anomalies patho-
gnomoniques de type périnatal. 
Le neurotransmetteur que l'on soupçonne d'être Je 
plus perturbé dans l'anorexie mentale est la séroto-
nine. Il n'est donc pas étonnant que le médicament 
de choix, bien que peu efficace, soit l'antidépresseur 
tricyclique (Hudson, Pope et Jonas, 1984 ; Herzog, 
1984). 
L'EEG est anormal dans environ 40 p. lOO des cas 
selon Pope et al (1989). Lorsqu'elle est latéralisée, 
l'anomalie EEG est presque toujours située à droite 
(Braun et Chouinard, 1992 pour une revue). 
Au moins 18 investigations ont inclus des analyses 
de densitométrie tomographique transaxiale. Toutes 
ont rapporté des atrophies cérébrales (corticales et 
parenchymateuses, et parfois de la fosse postérieur) 
et plusieurs ont laissé entendre que toutes ces atro-
phies ne pouvaient pas être expliquées par la cachexie 
puisqu'elles étaient encore présentes quoiqu'atté-
nuées après ré-alimentation de la patiente (Braun et 
Chou inard, 1992, pour une revue). 
L'examen neuropsychologique des anorexiques 
révèle généralement que le domaine cognitif Je plus 
atteint est le domaine visuospatial, tandis que les fonc-
tions surapprises et scolaires sont toujours intactes 
(Fox, 1981 ; Hamsher, Haimi et Benton, 1981 ; Tucker, 
Stensfie, Roth et Shearer, 1981 ; Maxwell, Tucker et 
Towes, 1984 ; Witt, Ryan et Hsu, 1985 ; Strupp, 
Weingartner, Kaye et Gwirstman, 1986 ; Rovet, 
Bradley, Goldberg et Wachsmuth, 1988; Rooney, 
Leark et Buchsbaum, 1988). On en conclut le plus 
souvent à un syndrome hémisphérique droit (Fox, 
1981; Maxwell et al, 1984; Rovet et al, 1988). 
Mc Ka y et al ( 1986) ont aussi trouvé un profil compa-
tible avec un désordre du lobe frontal droit. 
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TABLEAU 8-XVJ. - L 'ANOREXIE MENTALE EST UN EXEMPLE SUR-
DÉTERMINÉ DE LA PSYCHOPATHOLOGIE FÉMININE. 
1) Elle est un désordre intemalisant 
2) Elle est liée au stress 
3) Sa principale co-morbidité (dépression) est elle-même à 
prévalence féminine 
4) Elle émerge vers la puberté ou adolescence 
5) Elle est influencée par les variations hormonales de la 
puberté 
6) La morbidité est centrée sur une préoccupation typique-
ment féminine (l'apparence corporelle) 
7) La li bido est faib le 
8) Les fonctions visuospatiales sont sélectivement atteintes 
9) Le métabolisme sérotoninergique cérébral est anormal 
À la lumière de tout ce qui précède, doit-on s'éton-
ner que Kinsbourne et Bemporad (1984) aient pro-
posé un problème d'hypermétabolisme frontal droit 
et hypométabolisme postérieur droit dans l'anorexie 
mentale? L'ensemble des facteurs de risque féminins 
pour les troubles alimentaires de l' adolescence (ano-
rexie et boulimie) est résumé au tableau 8-XVI. 
NEUROLOGIE ET IMMUNOLOGIE EN FONCTION 
DU SEXE 
L'enfant masculin est plus à risque que le sexe 
féminin pour la plupart des anomalies cérébrales 
congénitales et héréditaires et pour la plupart des 
types d'infections. Seules les maladies de nature auto-
immune affectent davantage le sexe féminin, et ceci 
généralement à partir de la puberté ou de 1' âge adulte, 
moments où apparaissent les premiers symptômes. 
Le taux de morbidité générale et de mortalité avant 
ou au moment de la naissance est plus élevé chez la 
descendance masculine que féminine, un effet qui 
pourrait être dû en partie à 1 'hétérozygotie (XY) du 
gonosome masculin (par opposition à l' homozygotie, 
XX, du gonosome féminin) faisant en sorte qu'une 
plus grande diversité phénotypique puisse être expri-
mée -allant de la non-viabilité à la déficience et à la 
maladie, et même jusqu'au génie (Spreen, Risser et 
Edgell, 1995, pour une brève discussion). 
Les facteurs de mortalité recoupent en partie les 
facteurs responsables de la déficience mentale, c'est 
pourquoi on retrouve là aussi une prévalence mascu-
line. Cependant, le sexe masculin présente des préva-
lences supérieures au sexe féminin non seulement des 
cas de débilité, mais aussi des cas de génie. Les cor-
dons ombilicaux contiennent de moins en moins 
d'hormones stéroïdes à chaque naissance -ce qui est 
interprété comme l'effet d ' une baisse de production 
de l'ensemble des hormones stéroïdes par la femme 
qui prend de l'âge. Le génie est plus fréquent chez les 
premiers nés que chez les derniers nés. Tout ceci 
laisse croire que la testostérone prénatale est un 
facteur favorisant à la fois le génie et le risque de 
complications pathologiques du programme neurogé-
nétique (Obier et Fein, 1988). Il faut aussi inclure 
dans l' analyse de ce phénomène, la prise en compte 
du fait que le sexe masculin, contrairement au sexe 
fémi nin, n'est pas protégé par la lyonisation contre 
des aberrations génétiques du chromosome X. Le 
sexe féminin exprime moins les aberrations du chro-
mosome X parce que les gènes aberrants d'un des 
chromosomes X seraient inhibés par les gènes homo-
logues de 1 'autre chromosome X provenant de 1' autre 
parent. Au-delà de ce qui précède, et dans un tout 
autre ordre, le sexe masculin est deux fois plus à 
risque que le sexe féminin pour les aberrations auto-
semiques, à l'exception du syndrome d'Edwards. 
Nous ne trouvons aucune explication à ce phénomène 
particulier. 
On pourra s'étonner du fait que tous les syndromes 
soupçonnés de porter atteinte au développement du 
corps calleux affectent davantage le sexe masculin. Y 
aurait-il une plus grande fragilité des cascades déve-
Ioppementales menant à la genèse, et ensuite à 
l'émondage prénatals de cette structure télencépha-
Iique chez le sexe masculin? Le tableau 8-XVII four-
nit la liste de ces syndromes ainsi qu'une référence 
bibliographique à l'appui de la prévalence masculine 
supérieure ou de la gravité supérieure de la dysfonc-
tion chez le sexe masculin. 
Le sexe féminin est moins sujet à l'infection, ainsi 
qu 'aux agents tératogènes (Hynd et Willis, 1988 -
p. 193; Riese, 1989) en bas âge, mais il est beaucoup 
T ABLEAU 8-XVIJ. - SYNDROMES NEUROPSYCHOLOGIQUES DE 
L'ENFANT DANS LESQUELS ON SOUPÇONNE LA PRÉSENCE D'UNE 
DYSFONCTION CALLEUSE ET POUR LESQUELS LE SEXE MASCULIN 
EST SOIT PLUS À RISQUE, OU EST PLUS FORTEMENT ATTEINT. 
SYNDROME 
Traumatisme crânien .. • 
Schizophrénie•· •• 
Dyslexie•. •• 
Syndrome de Gilles de la Tourette*• •• 
Syndrome d 'alcool isme fœtal** 
Bégaiement** 
Hyperactivité avec déficit 
attentionne(*. •• 
Alexithymie*· •• 
Malnutrition prénatale•• 
R ÉFÉRENCES 
Brooks, 1984 
Szymanski et al, 1995 
Geschwind et al, 1985 
Hyde et al, 1993 
Zinunerberg et al, 1991 
Andrews et al, 1964 
Szatmari e t al, 1989 
Saarijarvi et al, 1993 
Galler, 198 1 
Note : • troubles neuropsychologiques congénitaux pour lesquels 
le sexe masculin est plus à risque; 
•• désordres ayant des séquelles plus lourdes pour le sexe 
masculin; 
••• désordre non congénital pour lequel le sexe masculin 
est plus à risque. 
Voir le Chapitre 10, et en particulier le tableau 10-V pour plus de 
détai ls sur la neuropsychologie de ces désordres. 
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T ABLEAU 8-XVIII. -PRÉVALENCE DE MALADIES AUTO-IMMUNES 
CHEZ LA FEMME ET CHEZ L'HOMME. 
M ALADIE 
AUTO-IMMUNE 
Chorée de Sydenham 
Fibromyalgie 
Lupus erythémateux 
Sclérose en plaques 
Maladie de Graves 
Arthrite rhumatoïde 
Myasthénie grave 
Maladie de Sjogren 
Cholangite 
auto-immune 
TISSU AFFECTÉ PRÉVALENCE 
FEMMFiHOMME 
Noyaux gris du cerveau (2 : 1) 
Tissus conjonctifs (5 : l ) 
Vaisseaux sanguins, (12: l ) 
peau et cerveau 
Myéline cérébrale (3 : 1) 
Glande thyroïde (7 : 1) 
Joints (4: 1) 
Jonction neuromusculaire (3 : 1) 
Œil (9 : 1) 
Tractus biliaire (9 : 1) 
plus à risque à l'âge adulte pour les maladies auto-
immunes (tableau 8-XVIII). 
NEUROBIOLOGIE DU DÉVELOPPEMENT DE 
L'IDENTITÉ ET DE L'ORIENTATION SEXUELLE 
Le problème ne peut être réduit à la seule existence 
de deux corps avec chacun son identité sexuelle. Il y a 
ici quatre distinctions à faire : (génotype, phénotype 
corporel, identité sexuelle, et orientation sexuelle). Le 
génotype et le phénotype peuvent s'opposer complè-
tement ou partiellement. Les caractères sexuels cor-
porels peuvent être mixtes (hermaphrodisme). Et il 
existe une multitude de déviations des caractères 
sexuels corporels (hypo- et hyperorchidisme, etc.). Il 
en va de même pour la question de l' identité sexuelle, 
ainsi que de l' orientation sexuelle. Le tableau 8-XIX 
présente une séméiologie des diverses possibilités. Le 
développement de ces phénomènes découle, entre 
autres, de facteurs cérébraux, et a aussi des consé-
quences sur le développement du cerveau. 
L'identité sexuelle et l'orientation sexuelle ne 
connaissent pas exactement la même évolution chez 
les deux sexes. D'abord, les fille ttes prennent cons-
cience de leur identité et orientation sexuelle un peu 
plus tôt que les garçons. Ensuite, étonnamment, I'an-
drogynie (une identité sexuelle mixte) connaît une 
légère augmentation pendant la jeunesse (13 à 40 ans) 
chez le sexe féminin tandis qu'elle connaît une légère 
baisse chez le sexe masculin ; puis, au cours de la 
maturité (40 à 60 ans) elle connaît une forte aug-
mentation chez le sexe masculin et une évolution 
contraire chez le sexe féminin (Hopkins, 1983). 
Finalement, la libido est plus forte chez le jeune de 
sexe masculin (12-35 ans) et baisse par la suite, tan-
dis qu 'elle est moins forte au départ pour le sexe 
féminin, mais connaît une décroissance moins mar-
quée pendant la maturité. 
Domer (1978, 1988) a étudié l'homosexualité chez 
diverses espèces animales ainsi que chez l'humain. Il 
présente une importante série de données et argu-
ments sur le fait que l'orientation sexuelle masculine 
serait déterminée, entre autres, par l'environnement 
TABLEAU 8-XI X.- DIVERSES PRÉSENTATIONS DE LA SEXUALITÉ HUMAINE. VOIR AUSSI MONEY, 1993. 
Génotype, phénotype, identité sexuelle, et orientation sexuelle concordants (homme ou femme << normaux») 
Génotype masculin superfétatoire, phénotype masculin, identité sexuelle masculine, orienté sexuellement vers les hommes (ex : 
proportion importante des XYY) 
Génotype féminin incomplet, phénotype féminin légèrement masculinisé sans ovaires, identité sexuelle féminine, orientée 
sexuellement vers les hommes (ex: grande majorité des XO-Turner) 
Génotype, phénotype et identité sexuelle concordants, mais orientation sexuelle discordante (homosexualité) 
NB. Presque tous les cas d'identité homosexuelle précoce deviennent homosexuels adultes 
Génotype et phénotype concordants, mais identité sexuelle et orientation sexuelle discordants (transsexualisme, ou gynémimé-
sis/andromimésis) 
Génotype et phénotype discordants (syndrome d'insensibilité aux androgènes chez un XY : la grande majorité a une identité 
sexuelle féminine et une orientation sexuelle vers les hommes; hyperplasie surrénalienne de la mère ou de sa fille chez une XX : 
la majorité reçoit une thérapie féminisante, mais la moitié de ces cas ont une identité et orientation sexuelle ambiguë) 
Éléments phénotypiques discordants (herrnaphrodisme), (ex : progestérones synthétiques masculinisantes prises pendant la gros: 
sesse : hypertrophie clitoridienne : correction chirurgicale : identité sexuelle féminine), (ex : déficience en 5-alpha-réductase: 
génotype XY, phénotype néonatal : féminin : phénotype pubère : masculin (sans organe génital) : identité sexuelle : ambiguë). 
NB . L'horrnonothérapie féminisante prépubère aboutit néanmoins à 40 p. lOO des cas orientés sexuellement vers les femmes, tan-
dis que l'hormonothérapie masculinisante et chirurgie correctrice prépubère aboutit à 80 p. lOO des cas orientés sexuellement 
vers les femmes 
Libido excessive (satyrisme, nymphomanie) (ex : syndrome Klüver-Bucy) 
Faible libido (ex: syndrome de Turner, syndrome d' insensibilité aux androgènes chez un XY, syndrome de Klinefelter) 
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hormonal dans lequel se trouve Je fœtus, l'insuffi-
sance de testostérone ambiante (causée par le stress 
de la mère, ou d'autres facteurs) menant à l'homo-
sexualité tant chez le rat que chez l'humain. Cette 
hypothèse est appuyée par la découverte récente répé-
tée d'une prévalence statistiquement significative 
d'homosexuels parmi les derniers nés (Blanchard et 
al, 1995; Zucker et al, 1994). Cela semble toutefois 
ne pas s'appliquer aux lesbiennes (Gundlach, 1977; 
Perkins, 1978; Hare et Moran, 1979). Certains 
auteurs prétendent que cette étiologie s'applique non 
seulement aux homosexuels de sexe masculin, mais 
aussi aux lesbiennes (MacCulloch et Waddington, 
1981), tandis que d 'autres expriment un doute en ce 
qui concerne le lesbianisme (Meyer-Bahlburg, 1979). 
On sait que la mère produit moins de testostérone à 
chaque naissance. Quant à l 'effet direct du stress sur 
l'orientation sexuelle de la progéniture, les tentatives 
de confirmation ont donné des résultats mixtes 
(Bailey et al, 1991). Ellis et al (1988) ont fait le même 
constat, mais ne s'appliquant qu'aux hommes et non 
aux femmes. Quoi qu'il en soit, il ne fait aucun doute 
que les fluctuations majeures des hormones stéroï-
diennes placentaires (adrénoplasie maternelle), ou 
intrinsèques (syndrome d'insensibilité à la testosté-
rone) peuvent renverser partiellement ou complète-
ment l'orientation sexuelle -en plus de l'apparence 
sexuelle externe (Money, 1993). On sait aussi que 
l'homosexualité est hautement héritable (Turner, 
1995 pour une bonne présentation technique; Byne 
et Parsons, 1993, pour une revue critique), et que 
certaines anomalies gonosomiques (XYY) peuvent 
prédisposer à une orientation pleinement ou partielle-
ment homosexuelle (Money, 1993). Hamer et al 
(1993) rapportent avoir découvert une séquence 
d'ADN sur le site Xq28 qui pourrait prédisposer à 
l'homosexualité. Ils ont étudié 40 paires de frères 
homosexuels. Trente-trois des paires partageaient 
cette séquence -ce qui est loin d'être le cas chez les 
frères habituellement. Les mêmes auteurs ont main-
tenant confirmé leurs propres résultats. Cette décou-
verte explique pourquoi l'homosexualité masculine 
est davantage héri table que l'homosexualité féminine 
(Bailey et al, 1991). De plus, ce mode de transmission 
(X-lié) explique facilement pourquoi l'homosexualité 
est si prévalente depuis le début des temps : Je trait 
peut être transmis par deux parents hétérosexuels. 
La neuropsychologie de l'homosexualité a beau-
coup consisté à chercher des différences entre homo-
sexuels et contrôles dans les asymétries des opérations 
mentales et comportements, et donc par extension, 
des hémisphères cérébraux. Lindesay (1987) a cher-
ché à déterminer que les homosexuels sont plus sou-
vent gauchers. Curieusement, ces recherches n'ont 
pas toujours été confirmées chez les homosexuels 
(Satz, Miller, Seines et Van-Gorp, 1991), mais l'ont 
été (une fois) chez la lesbienne (McCormick, Witelson 
et Kingstone, 1990). Une investigation récente a mon-
tré que les mères de garçons gauchers rapportaient 
significativement plus de stress vécu pendant la gros-
sesse, que les mères de garçons droitiers. Cette diffé-
rence ne fut pas observée en fonction de la dominance 
manuelle des filles (Ellis et Peckham, 1991 ). Une des 
pistes pour l'étiologie nous est fournie par Hall et 
Kimura (1993) qui ont trouvé que les empreintes 
digitales des homosexuels masculins sont plus élabo-
rées à la main gauche, alors que celles des hétéro-
sexuels masculins sont plus élaborées à la main droite 
(Kimura et Carlson, 1993). Les empreintes digitales 
se déterminent assez tôt dans la vie fœtale. Leur éla-
boration est considérée comme le reflet de la vitesse 
de la maturation prénatale (Waber, 1977 ; 1979 ; 
Netley et Rovet, 1988). L'homosexualité pourrait 
donc être liée à une légère asynchronie du dévelop-
pement fœtal des hémisphères. Se peut-il que ce 
décalage temporel suffise à faire sauter une période 
critique dans la cascade biomoléculaire menant à 
1' orientation hétérosexuelle? McCormick et Witelson 
(1991) ont trouvé que les homosexuels masculins 
avaient un profil cognitif allant dans la direction 
féminine (haute fluidité verbale, faible capacité visuo-
spatiale). Ils n'ont pas trouvé de différences entre les 
homosexuels et hétérosexuels sur diverses épreuves 
d'écoute dichotique, ni de prévalence différentielle de 
la dominance manuelle gauche. Toutefois, le lien 
entre la dextralité et l'asymétrie à l'écoute dichotique 
était fort chez les hétérosexuels et faible chez les 
homosexuels, ce qui a mené les auteurs à proposer 
que le lien entre l'hémisphéricité de la motricité et du 
traitement auditif est organisée différemment dans le 
cerveau des homosexuels et des hétérosexuels, des 
deux sexes (McCormick et Witelson, 1994). Hines et 
Shipley (1984) ont trouvé que des femmes exposées 
à l'hormone synthétique diéthylstilbestrol (DES) 
prénatalement (ce qui leur donne une orientation 
sexuelle relativement plus homosexuelle) ont un pro-
fil d'asymétrie d'écoute dichotique de type masculin. 
Scheirs et Vingerhoets (1995) ont trouvé qu'il y avait 
plus de gauchères parmi un grand échantillon de 175 
femmes qui avaient été exposées au DES in utéro. 
Hall et Kimura (1995) ont trouvé que les homo-
sexuels et lesbiennes ont des profils de performances 
motrices spécifiques au sexe opposé. De plus en plus, 
on cherche du côté du développement intra-utérin 
pour comprendre certaines des causes de l'homo-
sexualité. LeVay (1993) a trouvé que l'un des quatre 
noyaux interstitiels de l' hypothalamus antérieur était 
deux à trois fois plus petit chez les femmes et les 
hommes homosexuels que chez les hommes hétéro-
sexuels, un résultat qui avait déjà été rapporté par 
Allen. Cette dernière a d'ailleurs découvert une autre 
différence : la commissure antérieure serait plus volu-
mineuse chez les hommes homosexuels et chez les 
femmes, que chez les hommes hétérosexuels (Allen 
et Gorski, 1992). Swaab et Hoffman (1995) ont rap-
porté que le noyau suprachiasmatique de l'hypothala-
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mus était plus gros chez les homosexuels que chez les 
hommes hétérosexuels. En attendant les confirma-
tions à plus grande échelle, on suppose que ces 
différences proviennent de l'étape fœtale du dévelop-
pement. On note aussi que ces différences entre 
hommes homosexuels et hétérosexuels n'ont pas 
toutes été rapportées pour le sexe féminin, probable-
ment parce qu'on étudie moins l'homosexualité fémi-
nine (celle-ci étant moins fréquente, moins rapportée, 
et plus souvent socialement déterminée) et aussi peut-
être parce que les bases neuroanatomiques de l'ho-
mosexualité féminine sont différentes (Gorski, 1996). 
Entre autre, il est facile d'imaginer qu' un vécu fémi-
nin traumatisant avec les hommes puisse porter la 
femme vers son propre sexe, tandis qu ' un vécu trau-
matisant chez l'homme risque davantage d'avoir lieu 
aux dépens d'un autre homme, et de toute façon, le 
sexe masculin n'est pas envisagé d'emblée comme 
une source possible de réconfort et de douceur. 
Gundlach (1977) a observé que 16 p.lOO de son échan-
tillon de lesbiennes avait subi un viol, tandi s que le 
chiffre atteignait 6 p. lOO dans son échantillon d'hété-
rosexuelles. On prend note aussi du fait que les 
homosexuels s'entendent généralement bien avec les 
femmes et ne leur sont que rarement hostiles, tandis 
que les lesbiennes sont plus souvent androphobes ou 
hostiles aux hommes. 
Le transsexualisme est typiquement une dysphorie 
de l' identité sexuelle. En somme, un homme (ou un 
garçon) ou une femme (ou une fille) porteur de la 
paire gonosomique XX (génotypique) préférerait 
appartenir au sexe opposé. Il est maintenant reconnu 
que cette condition s'élabore dans la majorité des cas 
pendant l'enfance, avant même la puberté (Doorn, 
Poortinga et Verschoor, 1994). Il s'agit donc nette-
ment, comme pour l'homosexualité, d ' un phénomène 
qui relève de la pédi atrie. La prévalence du trans-
sexualisme, estimé (de façon conservatrice) par le 
nombre d'opérations chirurgicales pour changement 
de sexe, a été estimée en Hollande comme étant d ' un 
cas pour 22 100 naissances (Bakker, Van-Kesteren, 
Gooren et Bezemer, 1993). Le sexe masculin est 2,5 
fois plus à ri sque que le sexe féminin selon cette 
même étude. Généralement, l'orientation sexuelle est 
aussi discordante par rapport au génotype sexuel. 
C'est-à-dire qu' une foi s leur sexe «COtTigé», et même 
avant, les transsexuels sont plutôt sexuellement atti-
rés par des membres du même sexe que leur propre 
génotype, ou du sexe opposé à leur nouveau phéno-
type. Peut-être à cause de la plus grand plasticité de 
l ' identité sexuelle des homosexuels, les partenaires 
des transsexuels opérés sont souvent des homso-
sexuels ou lesbiennes. Devor (1993) a répertorié que 
ceci était le cas dans 40 p. l 00 de son échantillon -
mais seulement pour les transsexuels masculins vers 
féminins. Les transsexuels féminins vers masculins 
semblent toujours rechercher des partenaires sexuels 
féminins. Il n'est pas rare non plus que les trans-
sexuels deviennent les partenaires sexuels les 
uns pour les autres (Blanchard et Collins, 1993). 
Toutefois, il existe aussi d'autres éventualités. Dickey 
et Stephens (1995) décrivent deux femmes génoty-
piques pour qui le moi idéal représentait un corps et 
une identité sexuelle d'homme homosexuel. En 
d'autres termes, ces femmes étaient attirées par les 
hommes, même si elles s'étaient converties au phé-
notype masculin. De toute façon, les couples de trans-
sexuels ou dont l'un des partenaires est un transsexuel 
ne sont pas particulièrement stables. Seuls 57 p.l 00 
des transsexuels femmes vers homme et 27 p. lOO des 
hommes vers femme forment des couples stables. 
À peu près 5 p.l 00 des transsexuels femmes vers 
homme et 21 p. l 00 des hommes vers femme tentent 
de se suicider. 
Le transsexualisme est-il héréditaire? Ce n'est pas 
prouvé. Par exemple, Garden et Rothery (1992) décri-
vent des jumelles monozygotes normales dont une 
était transsexuelle et l' autre pas du tout. Hyde et 
Kenna (1977) rapportent par contre un couple mono-
zygote concordant. Par ailleurs, une étude d' une vaste 
cohorte de cas masculins avec dysphorie de l' identité 
sexuelle (transsexuels) a révélé que leurs frères 
avaient significativement tendance à être moins sou-
vent mariés ou en cohabitation ou en relation avec le 
sexe féminin (Blanchard et Sheridan, 1992), ce qui 
suggère, très indirectement, un effet héréditaire. 
La neuropsychologie du transsexualisme est fasci-
nante. Malgré le fait que le changement de sexe (hor-
monothérapie et chirurgie) se fasse à l'âge adulte, un 
âge où on pense généralement que les traits cognitifs 
spécifiques au sexe sont fi xés, les aptitudes et traits 
mentaux typiques de l'un ou de l'autre sexe changent 
dans la direction du sexe d'adoption. Par exemple, la 
conversion femme vers homme a pour effet d'aug-
menter la libido, l'agressivité, les aptitudes visuospa-
tiales et à diminuer la fluidité verbale (Van-Goozen et 
al, 1995). Orlebeke et al (1992) ont trouvé qu'être 
gaucher (dominance ou préférence pour la main 
gauche) était deux foi s plus fréquent chez les trans-
sexuels que chez les hétérosexuels, quelle qu' ait été la 
direction de la conversion. Ce marqueur est donc 
beaucoup plus important dans le transsexualisme que 
dans l 'homosexualité, et le maigre résultat obtenu 
auprès des homosexuels pourrait même être dû à 
la présence dans ces échantillons de cas ayant une 
identité sexuelle non typiquement homosexuelle 
(c'est-à-dire plutôt de type transsexuelle). D' ailleurs, 
la plus importante étude qui ait été réalisée sur cette 
question, celle de Becker et al ( 1992), réalisée auprès 
de 1 612 homosexuels, comportait selon l'aveu des 
auteurs une proportion substantielle de bisexuels. 
Voilà peut-être pourquoi ces auteurs ont obtenu une 
proportion de gauchers dépassant tout juste le seuil 
alpha. Cependant, il ne faudrait peut-être pas vérita-
blement chercher l'explication de ce phénomène chez 
les transsexuels dans la morphologie du corps calleux, 
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car une importante étude n' a trouvé aucune différence 
dans sa morphologie entre les transsexuels et les hété-
rosexuels (Emory et al, 1991). Notons que cette étude 
manquait peut-être un peu de finesse, en ce sens que 
1 'on sait que les différences entre les sexes ne se 
manifestent que lorsqu 'on tient aussi compte de la 
dominance manuelle (voir plus loin dans le présent 
chapitre). Or, tous les sujets de l 'étude en question 
étaient droitiers. Cohen et Forget (1995) ont publié 
une étude particulièrement intéressante sur les asy-
métries hémisphériques des transsexuels génétique-
ment masculins. Ils ont trouvé que l'écoute dichotique 
de stimuli non verbaux donnait aux transsexuels un 
profil plus proche de celui des femmes que de celui 
des hommes. La dominance hémisphérique droite 
pour ce type de stimuli était donc absente. Blumer a 
publié un travail (1987) dans leque l il s'étonne du 
nombre de cas de transsexuels avec épilepsie tempo-
rale. L'hypothèse d'un tel lien reste à confim1er à ce 
jour. Zhou et al (1995) ont trouvé que la subdivision 
centrale du noyau basilaire de la strie termina le 
(BSTc) était beaucoup plus petite chez les transsexuels 
homme vers femme et chez des femmes normales que 
dans un groupe contrôle d'hommes. Cette équipe a 
travaillé de façon intensive pendant 11 ans pour avoir 
les six cerveaux de transsexuels qui ont servi à cette 
investigation. Évidemment, tous ces transsexuels 
avaient reçu un traitement œstrogénisant, ce qui, en 
soi pourrait expliquer la particularité cérébrale obser-
vée - bien que cela semble peu probable. 
Les accidents ou pathologies menant à une mascu-
linisation corporelle partielle de la femme (syndrome 
adrénogénital ou la consommation de la progestérone 
synthétique par la mère pendant la grossesse) ont 
aussi un effet légèrement masculinisant. Ces fillettes 
sont plus turbulentes, préfèrent plus souvent jouer 
avec des garçons, et ont généralement une tendance à 
l' androgynie (Brown et Wallace, 1980). 
NEUROPSYCHOLOGIE DES SYNDROMES 
STÉROÏDIENS 
L'expression des caractères sexuels dépend non 
seulement de l'intégrité des gonosomes, mais aussi, 
par la suite, de tout ce qui peut affecter la présence 
des s téroïdes ou la sensibil ité aux stéroïdes, -par 
exemple, l'intégrité des gonades (hypoplasies gona-
diques), des glandes surrénales (hyperplasie surréna-
Iienne), de l'environnement placentaire (hyperplasie 
surrénalienne congénitale, ou HSC, maternelle, hor-
mones synthétiques consommées par la mère pendant 
la grossesse), et de la sensibilité des cellules corpo-
relles aux stéroïdes (syndrome d'insensibilité cellu-
laire aux androgènes, ou SICA) (Ehrhardt et Baker, 
1974 ; Money et Ehrhardt, 1972). 
L'hyperplasie surrénalienne congénitale (HSC) est 
une condition héréditaire (autosomique récessive) 
dans laquelle dès que les surrénales s'activent chez le 
fœtus, elles donnent une dose excessive d 'androgènes 
à l'organisme -car les surrénales secondent les gona-
des dans la sécrétion des androgènes, e t les HSC ont 
des surrénales gonflées, surdéveloppées et excessive-
ment actives. La prévalence est de un cas sur 
10 000. Les HSC masculins. subissent une puberté 
précoce et excessive, mais sont autrement normaux, 
car il existe des mécanismes de saturation de la récep-
tion des molécules stéroïdes par les autres cellules. 
Par contre, les HSC chromosomiquement féminins 
développent des caractères génitaux externes mascu-
lins tout en conservant l'appareil reproducteur interne 
féminin. Nass et al ( 1987) ont trouvé que la propor-
tion de gauchères chez les HSC féminines était sub-
stantiellement plus é levée que chez les sœurs de 
celles-ci. L'importance de la biologie dans la déter-
mination de 1' identité sexuelle est démontrée par une 
étude réalisée par Money montrant que même si elles 
reçoivent une hormonothérapie féminisante, et sont 
élevées comme filles, seulement 40 p.l 00 des HSC 
féminins avaient une identité exclusivement hétéro-
sexuelle, alors que 93 p. I 00 du groupe contrôle avait 
une te lle identité (figures 8-8 et 8-9). 
Le syndrome d'insensibilité cellulaire aux andro-
gènes, ou SICA, consiste en une insensibilité de 
toutes les cellules du corps aux androgènes. Ainsi, 
même si cette personne est chromosomiquement mas-
culine, e lle développe l' apparence externe féminine, 
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FIGURE 8-8. -PHYSIONOMIE D'UNE FEMME GÉNOTYPIQUE AVEC 
MASCULINISATION PAR LE SYNDROME ANDROGÉNITAL. L'influence 
hormonotrophique de la glande surrénale suffit, lorsque la 
glande est suracti ve, à mascu liniser l'humain chromosomique-
ment féminin (Adapté de Money, 1994 ). 
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fiGURE 8-9. - VIRILISATION DU CLITORIS DANS LE SYNDROME 
ANDROGÉNITAL. Le clitoris, étant l'analogue embryonnaire du 
pénis, sera visiblement masculinisé par une surexposition aux 
androstérones prénatales dans le syndrome adrénosurrénalien 
(Adapté de Moncy, 1994). 
par défaut. Par contre, les organes reproducteurs 
internes sont de type masculin, mais la spermatoge-
nèse est impossible. Les deux raisons de consultation 
sont un vagin peu profond et l'absence de menstrua-
tions. Une hormonothérapie féminisante est alors for-
tement recommandée, et l'identité sexuelle est alors 
presque toujours «hétérosexuelle », et l 'objet du désir 
est l'homme (figure 8-10). 
Les figures 8-8 à 8-10 sont des représentations 
schématiques de cas présentés par Money (1994). 
Le syndrome Kleine-Levin pourrait discutablement 
être considéré comme un syndrome stéroïdien car il 
survient chez les garçons à la puberté, et semble 
découler d'un désordre hypothalamique qui est géné-
ralement passager. Le syndrome comporte une bouli-
mie, une hyperlibidinisation, une hypersomnie, et de 
façon variable des comportements délinquants. Pour 
plus de détails sur ce syndrome, voir le chapitre sur la 
neuropsychologie de l 'adolescence. 
L'anorexie mentale pourrait, elle aussi être consi-
dérée comme un syndrome stéroïdien, car elle sur-
vient typiquement à la puberté et touche neuf fois 
sur dix une fille. De plus, elle comporte un grand 
nombre de signes de dérèglement de J'axe hypo-
thalamo-hypophyso-surrénalien. Le syndrome est 
principalement caractérisé par une cachexie obses-
sionnelle et dangereuse, souvent accompagnée d' une 
distorsion de l'image corporelle. Braun et Chouinard 
(1992) ont fait une recension des aspects neuropsy-
chologiques du syndrome, et proposent qu'il com-
porte une dysfonction touchant principalement 
l' hémisphère droit. 
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fiGURE-8-1 Ü.- APPARENCE FÉMININE D'UN INDIVIDU AVEC GÉNO-
TYPE MASCULIN ET SYNDROME D'INSENSIBILITÉ AUX ANDROGÈNES. 
L es individus chromosomiquement mascul ins sont très forte-
ment fém inisés (et ne sont pas masculinisés) lorsqu'i ls sont 
affectés par le syndrome d'insensibilité cellulaire à la testosté-
rone (Adapté de Moncy, 1994) . 
NEUROPSYCHOLOGIE DES SYNDROMES X-LIÉS 
Les syndromes X-liés sont dus à des gènes patho-
gènes localisés sur un ou deux chromosomes X. En 
général, ces syndromes s'expriment davantage chez 
le sexe masculin que féminin, parce que chez ce der-
nier, le deuxième chromosome X aurait la capacité de 
protéger l'organisme en compensant pour l' homo-
logue (Spreen, Risser et Edgell, 1995). Les caracté-
ristiques du mode de transmission lié au chromosome 
X sont décrites tableau 8-XX. 
Il y a débat pour savoir si la distinction entre trans-
mission récessive et dominante peut s'appliquer.aux 
chromosomes X (Spreen, Risser et Edgell, 1995). 
D'après Hynd et Willis (1988), la distinction peut 
s'appliquer. Selon eux, la transmission dominante 
d'un syndrome X-lié est caractérisée par: 1) la trans-
mission par un père homozygote (exprimant la mala-
die) à ses filles seulement; 2) la transmission par les 
mères homozygotes à tous ses enfants; 3) la trans-
mission par les mères hétérozygotes à 50 p. lOO de 
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TABLEAU 8-XX. - MALADIES RELIÉES AU CHROMOSOME X ET 
LEUR MODE DE TRANSMISSION GÉNÉTIQUE. 
Transmission dominante reliée au chromosome X. 
Les ascendances de type dominant reliées au chromosome X 
montrent une transmission verticale et, à première vue, 
ressemblent à des ascendances de type autosornique 
dominant. Toutefois, les ascendances de type dominant 
reliées au chromosome X peuvent être identifiées par 
plusieurs caractéristiques : 
1) transmission mâle à mâle ne se produit pas ; 
2) toutes les filles d'un homme affecté sont affectées; 
3) les femmes sont plus souvent affectées que les hommes; 
4) les femmes sont moins sévèrement affectées que les 
hommes; 
5) quelques femmes hétérozygotes montrent une non-péné-
trance (résultant probablement d'une inactivation Lyon du 
chromosome X qui porte le gène anormal). 
leurs enfants; et 4) les garçons et filles sont affectées 
également. Toujours selon Hynd et Willis (1988), un 
syndrome X-lié récessif se caractérise de la façon 
suivante: 1) le sexe masculin est plus souvent et for-
tement affecté; 2) les mères hétérozygotes (ne mani-
festant pas la maladie) transmettent la maladie à 50 
p.l 00 de leurs fils; 3) 50 p.lOO de leurs filles sont 
porteuses (hétérozygotes). Parmi les syndromes 
X-liés, on inclut, entre autres, le daltonisme, l'hémo-
philie, le syndrome de Hunter, le syndrome Lesch-
Nyhan, et le syndrome X-fragile. Ceux-ci s'expriment 
tellement plus fortement chez le garçon qu'on a ten-
dance à les considérer, à tort, comme des syndromes 
masculins. 
Le syndrome «X-fragile » réside dans la cassure 
d'un des bras longs du chromosome X, une anomalie 
qui est héréditairement transmissible, -ce qui laisse 
supposer que la cassure chromosomique serait due à 
la présence d'un gène pathogène particulier qui reste-
rait encore à découvrir. Ce syndrome n'a été rattaché 
à 1' anomalie chromosomique qu'en 1969 par Lubs, et 
n'a été bien décrit sur le plan psychologique que dans 
les années 1980, ce qui est étonnant puisque c'est une 
des principales causes de la déficience mentale, sa 
prévalence dans la population générale étant d'en-
viron 1 naissance sur 1700. Quatre porteurs sur cinq 
expriment le syndrome, tandis que seulement une 
porteuse sur trois le fait, et encore, de façon moins 
virulente. Ceci serait dû, comme c'est le cas pour tous 
les syndromes X-dépendants, à un facteur de protec-
tion donné par le second chromosome X présent chez 
les individus de sexe féminin. Le portrait clinique 
inclut la déficience mentale, un hyperorchidisme, des 
oreilles hypertrophiées, un visage allongé, des 
troubles du comportement allant de l'hyperactivité, à 
l'agressivité, à l'autisme - les expressions étant 
variables. Les investigations neuropsychologiques 
n'ont pas réussi à mettre en évidence une latéralisa-
TABLEAU 8-XXI. - CARACTÉRISTIQUES DU SYNDROME 
X-FRAGILE. INFORMATIONS D'APRÈS HURON (1991). 
TRAITS PHYSIONOMJQUES 
Grandes oreilles, visage long, macro-orchidisme, joints 
digitaux hyperextensibles, palais arqué, pectus excavatum, 
pieds plats, myopie, prolapsus de la valve mitrale, malocclu-
sion dentaire, dermatoglyphes atypiques. 
NB. La majorité de ces traits est attribuable à des dysplasies 
des tissus conjonctifs 
TRAITS COMPORTEMENTAUX 
Autisme, comportement auto-injurieux, trouble du 
langage, hyperactivité, stéréotypes manuels, mauvais contact 
oculaire, trouble attentionne!, déficience mentale 
TRAITS NEUROLOGIQUES 
EEG paroxystique, hyperrétlexie, incoordination, posture 
penchée, signe de Babinski 
TRAJTS NEUROENDOCRJNIENS 
Risque accru de gémellité chez la femme X-fragile, 
insuffisance de l'hormone thyroïdo-stimulante, risque plus 
élevé pour les néoplasmes 
tion hémisphérique des déficits (Spreen, Risser et 
Edgell, 1995, pour une brève discussion). Voir égale-
ment le livre de Schopmeyer (1992) entièrement 
dédié au syndrome X-fragile. Des caractéristiques 
additionnelles du syndrome sont présentées au 
tableau 8-XXI. 
Le syndrome de Hunter est une mucopolysacchari-
dose dans laquelle une enzyme responsable de la 
catalyse des hydrates de carbone complexes est en 
quantité insuffisante, ce qui a pour effet de laisser 
s'accumuler certaines polysaccarides. Le visage est 
dysgénésique, le squelette déformé, il y a retard men-
tal, le tout donnant à l'individu l'apparence d'« une 
gargouille». En plus, il y a cardiopathie, surdité, et 
parfois, d'autres désordres systémiques. L'espérance 
de vie se situe typiquement entre 10 et 22 ans (Hynd 
et Willis, 1988). 
Le syndrome Lesch-Nyhan est un désordre du 
métabolisme de la purine. Les purines sont des bases 
azotées servant à la synthèse des acides nucléiques 
dont le catabolisme finit en acide urique. Le sujet est 
déficient mental et choréo-athétosique. Entre l'âge de 
3 et 5 ans, l'enfant commence à s'automutiler en ron-
geant les parties de leur propre corps (lèvres, doigts, 
jambes) et en se grattant le nez et les yeux. La 
néphropathie est souvent fatale. 
Quoique les syndromes X-liés s'expriment plus 
fortement ou plus souvent chez le sexe masculin 
que féminin, il y a quelques syndromes X-liés qui 
semblent affecter davantage le sexe féminin. Le 
tableau 8-XXII fait état d'un certain nombre de ces 
syndromes. 
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Une liste assez élaborée des syndromes X-liés, 
avec retard mental, est présentée au tableau 8-XXIII. 
Existe-il des traits Y-liés? La question est contro-
versée. D'après Hart! (1983), il n'y aurait qu' un seul 
trait physionomique qui soit Y-lié. Comprenons 
TABLEAU 8-XXJI. -MALADIES X-LIÉES ATYPIQUES. VOIR AUSSI 
ROWLAND ET AL, 1989. 
MALADIES COMPATIBLES AVEC UNE DOMINANCE RELIÉE AU 
CHROMOSOME X APPARAISSANT SEULEMENT OU LARGEMENT 
CHEZ LES FEMMES 
Myopathie limitée au sexe féminin 
Cataracte congénitale avec microcomée ou microphthalmie 
légère 
Agénésie du corps calleux avec anomalie choriorétinienne 
Hypoplasie dermale focale (syndrome de Goltz) 
lncontinentia Pigmenti 
Syndrome oral -facial-digital 
Déformation sacrale avec méningocèle sacral antérieur 
Syndrome de Wildervanck (syndrome cervico-oculo-acoustique) 
Anomalie de la vision des couleurs 
MALADIES COMPATIBLES AVEC UNE DOMINANCE RELIÉE AU 
CHROMOSOME X MAIS NON AGGRAVÉES CHEZ LES HOMMES 
Ostéodystrophie héréditaire 
Surdité, ataxie, hyperuricémie 
Psychose maniacodépressive 
Syndrome Pterygium (relié au chromosome X) 
d'abord ce que l'on devrait attendre du mode de 
transmission d'un trait Y-lié: 1) seul le sexe mascu-
lin manifestera le trait; 2) la transmission est exclusi-
vement paternelle; 3) tous les fils d'un père porteur 
manifesteront le trait. Mais voilà ... le trait en ques-
tion est l'oreille poilue. 
PHÉNOMÈNE DE L'EMPREINTE SEXUELLE 
En éthologie, science de 1' observation du comporte-
ment animal en milieu naturel, on parle d'empreinte 
sexuelle en référence à la fixation neurobiologique de 
l'orientation et de la disposition sexuelle. Mais le sens 
de ce terme prend une toute autre allure en génétique 
du comportement, ceci depuis seulement quelques 
années. On y entend spécifiquement un effet différen-
cie! de contribution du chromosome X paternel et du 
chromosome X maternel sur les autres chromosomes. 
Une fille reçoit un chromosome X de sa mère et l'autre 
du père. L'un de ces deux gonosomes sera inactivé (en 
apparence par hasard, cellule par cellule, ce qui fait de 
la fille une mosaïque gonosomique, en quelque sorte) 
par le processus de lyonisation (voir plus haut). Le gar-
çon reçoit son unique chromosome X de sa mère. 
Certaines différences cérébrales et extracérébrales 
pourraient donc provenir d'une différence entre les 
chromosomes X selon l'origine parentale. 
La façon la plus simple de vérifier la validité de 
cette idée est de déterminer l'origine paternelle (XP) 
TABLEAU 8 -XXIIJ. - SYNDROMES DE RETARDS MENTAUX RELIÉS AU CHROMOSOME X. 
SYNDROME 
1. Syndrome d'Allan 
2. Syndrome d' Atkin 
3. Syndrome de Davis 
4. Syndrome de Fitzsimmons 
5. Syndrome Martin-Bell 
6. Syndrome de Garéis 
7. Syndrome de Golabi 
8. Syndrome de Holmes 
9. Syndrome de Juberg 
1 O. Syndrome de Rénier 
Il . Syndrome de Lu jan 
12. Syndrome de Renpenning 
13. Syndrome de Schimke 
14. Syndrome de Seemanova 
15. Syndrome de Vasquez 
DESCRIPTION 
Retard mental avec hypotonie, atrophie musculaire, faiblessse musculaire et atrophie cérébelleuse 
(syndrome Allan-Hemdon-Dudley) 
Retard mental avec macrocéphalie et macro-orchidisme (syndrome Atkin-Flaitz) 
Retard mental avec paraplégie, diplégie ou quadraplégie spastique 
Retard mental, paraplégie spastique, hyperkératose, signe palmoplantaire 
Syndrome du X-fragile, retard mental 
Retard mental avec pouces<< fléchis>> (absence du muscle court abducteur du pouce) 
(syndrome de Garéis-Mason) 
Retard mental avec anomalies congénitales multiples (microcéphalie, retard de la croissance 
postnatale, anomalies des yeux, trouble cardiaque) (syndrome Golabi-Ito-Hall) 
Retard mental, avec microcéphalie, anomalies rénales, des pieds et autres 
Retard mental, avec retard de la croissance, surdité et microgénitalisme (syndrome Juberg-Marsidi) 
Déficience mentale, épilepsie, spasticité et surdité 
Retard mental, avec aspect marfanoïde 
Retard mental avec microcéphalie et petite taille 
Retard mental, ganglion basal progressif, retard de croissance, ophthalmoplégie externe, 
microcéphalie postnatale et surdité 
Microcéphalie avec épilepsie, tétraplégie de type spastique, absence de réflexe abdominal 
Retard mental, avec hypogonadisme, gynécomastie, petite taille, obésité 
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ou maternelle (Xm) du gonosome X des personnes 
ayant un syndrome de Turner. En effet, le syndrome 
de Turner est une monosomie gonosomique consistant 
en la présence d ' un seul chromosome X et l'absence 
d'un deuxième gonosome. Plusieurs auteurs ont 
récemment tenté l'aventure et ont pu déterminer que 
les cas Thrner xm et XP diffèrent. D'abord, il y a envi-
ron deux fois plus de cas xm que XP. Par ailleurs, dans 
l'étude importante de Skuse et al (1997) les 25 cas XP 
avaient une intelligence verbale supérieure et de 
meilleures habiletés psychosociales que les 45 cas xm. 
Les auteurs ont aussi trouvé que 3 cas étaient autistes 
(3,75 p. lOO contre le 0,01 p. lOO attendu de la popula-
tion générale) et que tous les trois étaient xm. Les 
auteurs proposent que le chromosome XP protège 
contre la faiblesse verbale (que 1' on observe chez le 
garçon normal), et aussi contre les désordres du déve-
loppement à prévalence masculine tels dyslexie et 
autisme. Cette idée est révolutionnaire et impose une 
toute nouvelle façon de conceptualiser la neurobiologie 
des différences entre les sexes. Avant de trop insister 
ici sur les détails de ce mécanisme du développement, 
nous soulignons que les résultats de Skuse et al requiè-
rent confirmation et nuance. Premièrement, le degré 
auquel le mosaïsme (mélange de cellules monose-
miques et disomiques) aurait pu toucher également ou 
différemment les XP et les xm n'est pas clair. Mais le 
sens de ce terme prend une toute autre allure en géné-
tique du comportement, et ceci depuis seulement 
quelques années. On a découvert que le génome du 
germe (ovule ou spermatozoïde) subit des modifica-
tions par le simple fait d 'habiter le corps parental. On 
a ensuite réalisé que ces modifications sont respon-
sables de caractères chez la descendance. Finalement, 
on a démontré que les modifications du génome ne 
sont pas les mêmes lorsque cet effet (l'empreinte 
génomique) provient du père ou de la mère. Par 
exemple, on sait aujourd'hui que les chromosomes X 
paternels et X maternels n'ont pas le même effet sur 
les caractères de la progéniture. Selon la théorie clas-
sique de la génétique, leurs effets devraient être iden-
tiques, car n'oublions pas que le chromosome X, 
qu'un homme lègue à sa fille, provient de sa mère à 
lui .. . En fait, on attend plus de mosaïsme chez les xm. 
Par ailleurs, le degré de mosaïsme peut affecter très 
variablement les divers organes, le cerveau pouvant 
être particulièrement sujet à ce type de mosaïsme 
(Henn et Zang, 1997). Pour adhérer à cette révolution 
en neurobiologie différentielle des sexes nous atten-
dons une nouvelle étude avec détermination précise du 
mosaïsme cérébral des deux types de cas de syndrome 
de Turner. Ceci ne pourra être fait, évidemment, qu' en 
post-mortem. 
Bien que suggestive, l'empreinte sexuelle dans le 
syndrome de Turner reste relativement subtile. 
Toutefois, la plus spectaculaire des dissociations cli-
niques est celle associée à la délétion du site 15q 11-
13. Lorsque cette anomalie est transmise par le père, 
c'est le syndrome Prader-Willi qui est exprimé. 
Lorsque cette même anomalie est transmise par la 
mère, c'est le syndrome d' Angelman qui est exprimé. 
Le tableau 8-XXIV illustre les importantes diffé-
rences entre ces deux syndromes. 
TABLEAU 8-XXTV. - DIFFÉRENCES ENTRE LES SYNDROMES 
PRADER-WILLI ET ANGELMAN. VOIR AUSSI HARRIS, 1998. 
SYNDROME PRADER-WILLI 
Hypotonie 
Coordination passable 
Intelligence typiquement 
normale-faible à 
déficiente légère 
Agressivité et irritabilité 
L'épilepsie est rare 
Circonférence de la 
tête limite 
SYNDROME D' ANGELMAN 
Hypertonie 
Ataxie importante 
Intelligence déficiente profonde 
Rire fréquent avec bras levés 
(dénommé la mario nette joyeuse) 
L'épilepsie est très fréquente 
(80 p. lOO) 
Microcéphalie 
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Chapitre 9 
HÉRÉDITÉ ET DÉVELOPPEMENT DU COMPORTEMENT 
NORMAL ET PATHOLOGIQUE 
Nous avons écrit, dans le chapitre portant sur la neu-
ropsychologie du développement des sexes, que l'une 
des premières choses à laquelle Je clinicien accorde de 
1' importance dès la prélecture du dossier et, avant 
même d'examiner son patient, est Je sexe, sachant que 
les deux sexes ne sont pas également à risque pour tous 
les désordres neuropsychologiques. Il en va un peu de 
même pour la question de l'hérédité. Dès qu'une hypo-
thèse étiologique commence à se faire jour, le clinicien 
ne peut et ne doit pas s'empêcher de penser à la part 
génétique du désordre en question. Cela orientera sa 
recherche des causes du désordre, 1 'entrevue fami-
liale, etc. De même, dès l'anamnèse, le clinicien sera 
attentif aux désordres de type neuropsychologique qu'il 
pourra détecter dans la lignée familiale. Ceci orientera 
sa propre investigation directe de la descendance. La 
maladie de Tay-Sachs, répandue autrefois dans la com-
munauté juive Ashkénaze au Québec, a été enrayée 
parce que cette communauté a eu la sagacité de partici-
per à un plan de santé publique comportant un examen 
de dépistage génétique préconceptionnel. Bref, l 'héré-
dité joue une part importante par rapport à la pratique 
clinique. Par ailleurs, sur le plan des considérations 
théoriques en neuropsychologie du développement, il 
faut être sensible à l'effet général massif de l'hérédité. 
Mieux, il faut être bien informé de la diversité des 
mécanismes précis de la transmission héréditaire. À 
défaut de les comprendre, celui qui aura à interpréter le 
développement aura immanquablement une vision 
manichéenne des causes, et risquera de tomber dans les 
travers de diverses idéologies naiVes, soit nativistes (ex: 
héréditaristes), soit environnementalistes (ex: béhavio-
risme excluant les aspects biologiques). 
NOTIONS ÉLÉMENTAIRES D'HÉRÉDITÉ 
On ne peut guère se tromper en disant que la 
grande majorité des désordres qui amènent les enfants 
en neuropsychologie clinique sont héréditaires. 
D 'emblée, il faut toutefois comprendre que ceci ne 
veut pas dire que tous ces syndromes ne sont qu'hé-
réditaires, ni qu'ils sont «complètement» héréditaires. 
Il ne faut surtout pas comprendre que l'hérédité, se 
définit seulement au moment où le spermatozoïde 
rencontre l 'ovule, et que son effet n'est qu'un dérou-
lement passif pour le reste de la vie. Nul besoin de 
rappeler que presque tout le développement prénatal 
normal autant qu'anormal, et presque tout ce qui est 
universel dans le développement postnatal, répond à 
la dictature des gènes - même si cette dictature tient 
compte des variations de l'environnement (Changeux, 
1983). Le génome est totalement inopérant, non 
viable, sans un environnement approprié avec lequel il 
doit constarnrnent interagir pour survivre. C'est pour-
quoi nous allons commencer ce chapitre par un tour 
d'horizon des notions élémentaires de la génétique. 
Ensuite, nous verrons comment l'hérédité opère dans 
la détermination des divers syndromes neuropsycho-
logiques. 
Chaque cellule de l'être humain, à part les gamètes 
matures (spermatozoïdes et ovules), contient norma-
lement (euploïdie) en son noyau 22 paires de chromo-
somes, que 1' on appelle autosomes. L' aneuploïdie 
désigne tout écart de cette norme (ex : monosornies et 
trisomies). Les spermatozoïdes portent, en plus des 
autosomes, la paire gonosomique XY et les ovules la 
paire XX. Les chromosomes sont composés d'environ 
100 000 gènes, qui sont eux mêmes composés d'acide 
désoxyribonucléique (ADN). L' ADN est un amal-
game de quatre bases (guanine, thymine, adénine, 
cytosine) qui se combinent par des liens de carbone 
formant une échelle hélicoïdale ou «double hélice» 
décrite par Crick et Watson ( 1954 ). Le code génétique 
n'est rien d'autre que l'ordre dans lequel se suivent les 
quatre bases dans cette double hélice. Chaque mouve-
ment de chaque molécule de notre corps est pro-
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grammé par ce code qui s'exprime à distance par l'en-
tremise de copies partielles de lui-même, mobiles, que 
l'on dénomme acide ribonucléique (ARN). Les paires 
d'autosomes sont homologues, en ce sens que les 
deux chromosomes se ressemblent énormément quant 
à la séquence génique. Les gonosomes X et Y sont 
évidemment très différents l'un de l'autre (non homo-
logues), le Y étant beaucoup plus petit et simple que 
les X (voir Chapitre 9). 
Au moment de la ferti lisation, les autosomes pater-
nels et maternels se partagent (au hasard et équitable-
ment) les sites homologues, par mitose, de telle sorte 
que chaque individu est, en fait une création «de 
novo » d'un exemplaire absolument unique. La paren-
té de premjer degré de consanguinité (parents biolo-
giques, frères, sœurs) partage 50 p. lOO des gènes 
avec le descendant, tandis que la parenté de deuxième 
degré (ex : grands parents, oncles, tantes, neveux, 
nièces) en partagent 25 p. lOO. Le génome désigne 
tout le matériel génétique (ADN) de l'organisme. Le 
génotype est le déterminant génétique d'un caractère 
(un ou plusieurs gènes selon le cas), tandis que le 
phénotype est l'expression d'un caractère (couleur 
des yeux, etc.). Un génotype est dit homozygote si au 
locus concerné, les gènes sont identiques sur chaque 
membre de la paire autosomique. En cas d ' une diffé-
rence, le caractère est dit hétérozygote. Si le phéno-
type ne s'exprime que lorsque le génotype est 
homozygote (ex: yeux clairs), la transmission est dite 
récessive. Le porteur de ce caractère aura 25 p. lOO de 
chance de léguer celui-ci à sa progéniture. Si le phé-
notype est exprimé même dans le cas d'un génotype 
hétérozygote (ex; yeux bruns), la transmission est dite 
dominante. Le porteur du caractère aura 50 p. lOO de 
chance de le léguer à sa progéniture. Des exemples de 
phénotypes humains à caractère récessif et domjnant 
sont présentés au tableau 9-1. 
TABLEAU 9-1.- QUELQUES CARAcffiRES DOMINANTS ET RÉCESSIFS 
CONTRÔLÉS PAR UN SEUL GÈNE CHEZ L' HUMAIN. MODIFIÉ D'APRÈS 
HARTL (1983). 
CARAcffiRES 
DOMINANTS 
Yeux bruns 
Cheveux noirs ou châtains 
Cheveux bouclés 
Chevelure normale 
Vision normale de la couleur 
Vue normale 
Ouïe normale 
Pigmentation normale 
Immunité aux 
empoisonnement 
à l'herbe à puces 
Sang qui coagule 
normalement 
CARAcffiRES 
R~CESSIFS 
Yeux bleus 
Cheveux clairs, blonds ou roux 
Cheveux raides 
Calvitie 
Daltonisme 
Pas de vision nocturne 
Surdité congénitale 
Albinisme (défaut de 
pigmentation) 
Sensibilité aux 
empoisonnements à 
l'herbe à puces 
Hémophilie 
(le sang ne coagule pas) 
Lorsqu'un phénotype dépend d'un seul gène (ex: 
l'albinisme), on appelle le mode de transmission, 
transmission mendélienne. Lorsque plusieurs gènes 
contribuent à l'expression d'un caractère, le mode de 
transmission est plus complexe et se dénomme poly-
génique ou multifactoriel. Les caractères ne s'expri-
ment pas nécessairement de façon univoque, mais 
lorsqu'ils le font, la transmission est dite à pénétrance 
absolue. Nous avons vu comment on peut distinguer 
les modes de transmission : 1) mendélien versus pol y-
génique; 2) mendélien récessif versus mendélien 
dominant; 3) autosomique versus X-lié. Il reste une 
catégorie à définir, la transmission à effet maternel. Ce 
cas spécial est évoqué et sera expliqué plus loin (voir 
tableaux 9-XII et 9-XVII). 
Il existe de nombreuses façons d'étudier le poids 
de l'hérédité dans la détermination des traits humains. 
Le tableau 9-II fait état des différentes approches. 
Finalement, on est actuellement en train de décou-
vrir en quoi il existe des mécanismes héréditaires 
sous-jacents à une classe impmtante de désordres que 
l' on a traditionnellement considéré comme étant 
congénitaux et non héréditaires : les aberrations chro-
mosomiques. Par exemple, en 1991 on a découvert 
que le syndrome X-fragile est en fait héréditaire. 
C'est un simple gène unique (FMRI) qui est respon-
sable de la cassure du bras long du chromosome X. 
Chez les gens qui expriment Je syndrome, une muta-
tion du gène (pleine mutation) a inactivé complète-
ment ce gène. Le gène ne pourra donc produire la 
protéine dont il est normalement responsable. Il existe 
aussi des porteurs de la mutation, ayant un défaut 
incomplet du gène FMR 1 (une prémutation), mais ces 
individus n'expriment pas Je syndrome (phénotype 
X-fragile). Les porteurs masculins transmettent la 
prémutation à toutes leurs filles et à aucun de leurs 
fils. Les femmes porteuses transmettent la prémuta-
tion à toutes leurs filles et aucun de leurs fils. La 
mutation peut être transmise silencieusement pendant 
plusieurs générations avant de s'exprimer. De même, 
le syndrome d' Angelman, qui lui, avait d'abord été 
identifié comme étant un syndrome héréditaire, a été 
ensuite associé à une microdélétion du chromosome 
15 (15q 111 12) (Schinzel, 1988). Il en va de même du 
TABLEAU 9-JI.- S IGNES GÉN~RAUX D'ÉTIOLOGIE HÉRÉDITAIRE. 
1) Une plus grande concordance chez les jumeaux monozygotes 
par rapport aux jumeaux dizygotes. 
2) Occurrence significative d 'un phénotype à l' intérieur des 
familles. 
3) Liaison d'un phénotype avec un autre phénotype dont 
l' allèle est connue (linkage). 
4) Une plus grande incidence d'un phénotype chez la 
descendance biologique des individus affectés que chez la 
descendance biologique des individus non affectés, y 
compris ceux ayant été élevés dans des foyers adoptifs. 
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syndrome de Prader-Willi, un syndrome associé à une 
cassure plus importante (ce n' est le cas dans le syn-
drome d' Angelman) du chromosome 15 ( 15q 11-q 13) 
(Burke et al, 1987). Dans les trois cas de désordre 
envahissant du développement qui viennent d'être 
évoqués, le syndrome semble pouvoir s'exprimer 
spontanément à partir d'un accident chromosomique, 
tandis que dans d'autres cas, c'est un ou plusieurs 
gènes pathologiques et transmissibles qui sont res-
ponsables de la cassure chromosomique. Il existe un 
petit facteur de récurrence familiale d'ampleur simi-
laire dans un grand nombre de désordres par aberra-
tion chromosomique. Ceci laisse entendre que la 
science de la génétique clinique sera bientôt en mesure 
de déterminer d'autres facteurs génétiques héréditaires 
dans de nombreux syndromes chromosomiques, 
incluant la trisomie 21 et autres aberrations très fré-
quentes. 
CALCUL DE L'HÉRITABILITÉ ET SON 
UTILISATION DANS L'ÉTUDE DU 
COMPORTEMENT HUMAIN 
L' héritabilité est un index quantitatif de la contribu-
tion du génome à un caractère donné que l'on déduit 
de l'investigation des descendances en fonction de la 
proportion de gènes partagés. Le partage des gènes est 
maximal chez les jumeaux. Il existe deux grandes 
catégories de jumeaux, les univitellins (monozygotes) 
qui ont des génomes identiques (ils ont exactement le 
même bagage héréditaire), et les jumeaux bivitellins 
(dizygotes) qui ont jusqu'à 50 p. lOO de leurs gènes en 
commun (c'est une moyenne statistique) - comme 
n' importe quels frères ou sœurs (les mutations «de 
Degré de consanguinité 
>58degré 
48 degré 
38 degré 
28 degré 
1 er degré 
Ü (Cione) 
1100 50 25 12,5 5 6,2 
Jumeaux monozygotes 
Parents, enfants, fratrie 
Grands parents, neveux, cousins, petits enfants 
Arrière grands parents, petits neveux, arrière petits enfants 
Famille éloignée 
Communauté ethnique 
novo» expliquent que le pourcentage puisse être un 
peu moindre). Bien que l'on puisse utiliser à bon 
escient les parents de premier et de deuxième degré 
pour déduire des quotients ou indices d'héritabilité, les 
deux types de jumeaux offrent à la science une des 
meilleures façons possibles d'étudier et de com-
prendre les influences héréditaires sur les phénotypes 
humains. En effet, plus la différence de concordance 
entre les deux types de jumeaux, pour un caractère 
donné, est grande, - compte tenu de la prévalence de 
celui-ci dans la population générale, plus Je caractère 
sera attribuable à l'effet de l'hérédité. Voir la figure 
9-1 illustrant les degrés de consanguinité en fonction 
des rapports familiaux. 
L' utilisation des jumeaux dizygotes dans ce genre 
d'estimations, de préférences aux frères et sœurs, 
relève du fait que les jumeaux dizygotes sont nés en 
même temps, ce qui les rend davantage comparables 
aux jumeaux monozygotes, aussi bien du point de 
vue de l'environnement que du point de vue de la 
constitution. 
La déduction d'indices d'héritabilité est semée 
d'embûches, et les méthodes que l'on utilise pour ce 
faire sont en évolution constante. Même dans les cal-
culs de l' héritabi1ité des caractères que l'on penserait 
simples et purement biologiques, bien des surprises 
surgissent. Parmi les problèmes que l'on peut relever 
dans les calculs de l'héritabilité, nous mentionnerons 
les suivants. L'erreur de mesure du phénotype peut 
varier en fonction de l'âge, du pays, de la culture, de la 
génération, etc., et ceci perturbe les estimation d'hé-
ritabilité. En particulier, les estimations basées sur 
l'enfant indiquent généralement des quotients d'héri-
tabilité plus faibles que ceux calculés à partir de 
5 3,1 
Partage 
des gènes 
en p.100 
FIGURE 9-1. - CONSANGUINITÉ ET 
PARTAGE DE GÈNES. La consanguinité 
s'exprime, statistiquement, en termes 
de probabilité de partage de gènes. 
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cohortes adultes. Ceci est sûrement en partie expli-
cable par le fait que la mesure des caractères chez 
l'enfant est plus difficile, que le développement est 
plus rapide et hétérogène dans la petite enfance que 
chez l'adulte, etc. Nous citons un exemple frappant: 
Le vine et al ( 1987) ont calculé les héritabilités du 
poids et de la taille à répétition, dans une investigation 
longitudinale. Les sujets étaient évalués à 14 jours, et 
à un, trois, six, neuf et douze mois. L'héritabilité de la 
taille est passée de 16 p. lOO à 64 p. lOO, tandis que 
celle du poids corporel est passée de 28 p. lOO à 64 
p. lOO. Le tableau 9-XI illustre que ces coefficients 
continuent à croître lorsqu'ils dérivent de cohortes 
adultes. Les estimations de l'héritabilité de l'intelli-
gence (QI) connaissent la même progression : l'im-
portante étude sur les jumeaux de Louisville a suivi 
des jumeaux mono- et dizygotes longitudinalement. 
Les chercheurs ont évalué à 20 p.100 l'héritabilité du 
QI à l'âge d'un an, à 30 p.100 à 5 ans et à 43 p.100 à 
9 ans (Loehlin, 1996). Peut-on conclure que l'estima-
tion d'héritabilité précoce est toujours une sous-esti-
mation? Pas du tout! Les traits d'extraversion et 
d'introversion donnent des estimations d'héritabilité 
plus élevées chez les jeunes enfants que chez les 
enfants plus âgés, un effet qui a été observé dans plu-
sieurs investigations (Loehlin, 1996). Les estimations 
de l'héritabilité de la taille suggèrent une contribution 
héréditaire extrêmement importante (voir tableau 9-
V). Toutefois, ces estimations ne tiennent pas compte 
de l'évidence d'un impact majeur de l'environne-
ment: l'effet de génération. En effet, d'une génération 
à l'autre, en occident, à la mesure du progrès des 
régimes alimentaires et/ou autres facteurs environne-
mentaux, la taille des individus a augmenté spectacu-
lairement, au point de dépasser largement l'effet de 
la modulation génétique à l'intérieur d'une seule 
génération. Un deuxième problème est que dans le 
domaine des pathologies, les quotients d'héritabilité 
sont fortement affectés par la gravité de la pathologie. 
Ainsi, selon la sévérité du critère d'identification de 
la pathologie, le quotient d'héritabilité sera plus ?~ 
moins grand. L'impact exact de cette erreur a ete 
mesuré en ce qui a trait à la schizophrénie infantile 
par Kozlova et Trubnikov (1989). Ces auteurs ont 
trouvé que la forme maligne et chronique de la mala-
die était héri table à 64 p.l 00, tandis que la forme 
aiguë et récurrente de la maladie ne l'était qu'à 28-35 
p.l 00. Quand on compare des jumeaux monozygotes 
et dizygotes, on compare des individus du même sexe. 
Or, la concordance peut différer selon que la compa-
raison est inter-sexes ou intra-sexe. Les taux de 
concordance, et aussi les estimations d'héritabilité 
pourraient être parfois biaisés par ce facteur. Le 
tableau 9-III illustre ce propos. En principe, une plus 
grande concordance entre jumeaux dizygotes qu' entre 
jumeaux monozygotes est inattendue et inexplicable. 
Pourtant, la chose se produit à l'occasion, telle que 
l'illustre le tableau 9-III. 
TABLEAU 9-Jll. - EFFETS DE COMPARAISONS !NTRA- ET INTER-
SEXES, DE JUMEAUX MONOZYGOTES ET DIZYGOTES ET DE 
FRATRIES EN CE QUI A TRAIT À LEURS PERCEPTIONS DE LEURS 
PARENTS. INFORMATIONS D'APRÈS ROWE ET ROGERS, 1989. 
GROUPE ACCEPTATION/ PERMISSIVITÉ 
REJET 
Jumeaux monozygotes 0,63 0,44 
Jumeaux dizygotes 0,21 0,54 
Fratrie de même sexe 0,45 0,62 
Fratrie de sexes opposés 0,46 0,56 
Nous récapitulons, au tableau 9-IV, certaines des 
principales erreurs qui peuvent fausser le calcul de l'hé-
ritabilité en psychologie, tout en présentant un exemple 
concret où le risque est particulièrement élevé. 
Un autre problème qui a nui aux investigations des 
premiers chercheurs a été la difficulté qu ' ils éprou-
vaient à déterminer la zygotie des jumeaux : en effet, 
des jumeaux fraternels peuvent à l'occasion se res-
sembler autant que des monozygotes. Seules les tech-
niques modernes de détermination biomoléculaire de 
la zygotie permettent de contourner ce problème. 
Il faut donc garder à l'esprit cette réserve en ce 
qui concerne les études plus anciennes, en réalisant 
que cette erreur technique risque de provoquer des 
sous-estimations de l'héritabilité. Même les monozy-
gotes peuvent varier d'un cas à l'autre. En effet, 
des jumeaux monozygotes peuvent se retrouver 
dans l'une de quatre catégories : 1) un seul placenta, 
un seul amnios et un seul chorion ; 2) un seul 
chorion, deux amnios, un seul placenta; 3) deux cho-
rions, deux amnios, placentas fusionnés; 4) deux 
chorions, deux amnios, placentas séparés. Ces situa-
tions donnent lieu à des effets substantiels sur les 
taux de concordance des phénotypes corporels et 
psychiques. Par exemple, la situation à un seul cho-
rion semble produire de plus grandes discordances de 
TABLEAU 9-JV.-TYPES ET EXEMPLES D'ERREURS DANS LE CALCUL 
DU QUOTIENT D'HÉRITABJLITÉ. 
TYPE D'ERREUR DANS LE CALCUL 
DE L'HÉRITAB!LITÉ 
EXEMPLES DE 
PHÉNOTYPES POUVANT 
ÊTRE ASSOCIÉS À CE 
TYPE D'ERREUR 
1. Erreur de classification psychiatrique Anorexie mentale 
2. Effet de contrôle du facteur climatique Sclérose en plaques 
3. Variations liées aux âges 
4. Effet non contrôlé de l'alimentation 
5. Effet non contrôlé de la culture 
6. Effet de générations 
7. Effet de sévérité de la maladie 
8. Effet de l'ordre de naissance 
9. Non-appariement des sexes 
Schizophrénie 
Taille 
Agressivité 
Quotient intellectuel 
Maladie de Parkinson 
Homosexualité 
Psychopathie 
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poids corporel et de plus grandes ressemblances psy-
chiques (Spitz, 1996). En même temps, les études 
d'héritabilité les plus anciennes étaient plus sujettes 
au laxisme méthodologique (nosologies psychia-
triques floues, comités de lecture de périodiques 
scientifiques peu informés, idéologie héréditariste 
exacerbée et naïve) pouvant favoriser la publication 
d'estimations gonflées d'héritabilité de phénotypes 
du comportement pathologiques. L'hérédité d'un 
phénotype peut être totale (100 p. lOO) et_l'hér~tab~­
lité nulle (0 p. 100). En effet, si un caractere herédi-
taire se distribue de façon invariable dans une 
population, il devient impossible de calcu~er .un 
indice d'héritabilité. En d'autres termes, l'md1ce 
d'héritabilité n'a de sens que dans l'analyse de phé-
notypes distribués variablement dans u.~e ~opul?tio~, 
et plus le caractère est variable, plus 1 mdtce d hén-
tabilité sera élevé (Carlier, 1996). 
Toute approche naïve et sous-informée ou stéréo-
typée et polémique sur la question de l'impact de 
l'environnement et de l'hérédité est dangereuse. On a 
trop souvent tendance à oublier l'importance de l'in-
teraction entre hérédité et environnement. La suscep-
tibilité héréditaire à un virus ne produira la maladie 
que dans un environnement (climat, écologie) dans 
lequel le virus est présent et actif (cela semble êt~e 
justement le cas de la sclérose en plaques, une mala~Je 
autosomique postinfectieuse auto-immune). Le SUJet 
héréditairement prédisposé à ce même virus sera 
davantage à risque si son système immunitaire est 
affaibli par un grand stress environnemental (morta-
lité, accident, hospitalisation, etc.) ou si la modulation 
hormonale de son système immunitaire connaît un 
changement marqué (ex: grossesse et accouchement). 
La plupart des maladies autosomiques ont des pré~a­
lences différentes en fonction du sexe. C'est donc due 
que l' hérédité autosomique est modulée par l'hérédité 
gonosomique, en plu~ de .l'enviro?nement. On ~ous: 
estime trop souvent 1 aptitude qu ont les humams a 
créer et modeler leur environnement et en particulier 
les conditions de leur propre développement, à partir 
des aptitudes qui leur sont léguées par l'hérédité. Par 
exemple, Detterman et al (1990) ont montré que l'in-
dice d'héritabilité des aptitudes cognitives dans une 
grande cohorte de jumeaux était nettement plus élevé 
chez le sous-groupe moins doué. Ils expliquent ces 
faits par la tendance des sujets doués à rechercher 
eux-mêmes, uniformément, les conditions optimales 
de leur propre développement. Les sujets peu talen-
tueux, seraient eux, davantage à la merci de la bonne 
ou mauvaise volonté de leurs parents, à cet égard. Le 
tableau 9-V montre à quel point les indices d'hérita-
bilité peuvent différer d' un phénotype à l'autre. 
L'intelligence est-elle héréditaire? 
L'impact de l'hérédité sur la taille de la descen-
dance est donc importante. L'intelligence semble être 
T ABLEAU 9-V. - Q UOTIENTS D'HÉRITABILITÉ DE PHÉNOTYPES 
PHYSIOLOGIQUES OU ANATOMIQUES NORMAUX BASÉS SUR LA COM-
PARAISON DE JUMEAUX MONOZYGOTES ET DIZYGOTES. 
HÉRJTABILITÉ FAJBLE 
Fertilité 
Poids à la naissance 
Cholestérol HGL* 
Cholestérol sérique 
Espérance de vie 
15 p. l OO Smith, 1975 
16 p.IOO Smith, 1975 
37 p.IOO Dahlen et al, 1993 
50 p.100 Dahlen et al, 1993 
29 p.IOO Smith, 1975 
H ÉRITABILITÉ MODÉRÉE 
Pression sanguine systolique 
Pression sanguine diastolique 
Rythme cardiaque 
Dominance manuelle 
Circonférence du crâne 
Poids corporel 
75 p.! 00 Smith et al, 1987 
75 p.! 00 Smith et al, 1987 
75 p.l 00 Smith et al, 1987 
65 p.100 Boklage, 1981 
77p.100 Chenetal,1990 
73 p.lOO Jensen et al, 1979 
HÉRJTABILJTÉ FORTE 
Taille (hauteur) 
Empreinte digitale (sillons/cm) 
Acidurie plasmique 
Concentration de catéchol-
o-méthyl transférase des 
érythrocytes 
Activité MAO plaquettaire 
Activité MAO plasmique 
96p.l00 Jensenetal, 1979 
90p.l00 Smith, 1975 
80 p.l 00 Inouye et al, 1984 
85 p. l OO Grunhaus, 1976 
83 p. l 00 Nies et al, 1973 
86 p. lOO 
• Human gastric lipase : lipase gastrique humaine. 
aussi fortement héréditaire. L'interaction des influen-
ces génétique et environnementale sur ces phénotypes 
peut aussi être abordée par des statistiques typiques 
sur les diverses concordances (selon les degrés de 
partage de gènes et selon les similarités des milieux 
socioculturels). Le tableau 9-VI montre que laper-
formance intellectuelle au test Stanford-Binet semble 
être presque aussi héritable que ne l'est la taille. De 
surcroît, ce tableau illustre que les différences (essen-
tiellement d'origine environnementale) entre frères et 
jumeaux dizygotes semblent ici avoir un impact subs-
tantiel. 
L'examen attentif de ce tableau illustre que l'indice 
de concordance, seul, pose problème : en effet, là ou 
le partage des gènes est élevé, le partage culturel est 
aussi élevé. Pour se faire une idée précise sur l'héri-
tabilité d'un phénotype, il est évident qu'il faut 
plus qu'un simple indice de concordance. Le calcul 
d'héritabilité d'un phénotype comme l'intelligence 
requiert que l'on réalise plusieurs investigations de 
jumeaux mono- et dizygotes élevés ensemble et éle-
vés séparément. Le tableau 9-VII donne un exemple 
de résultats typiques obtenus dans ce genre d'investi-
gation. À première vue, on croirait à un effet très 
important de l'hérédité. 
Toutefois, tous les foyers adoptifs ne sont pas com-
parables socioculturellement, et il importe d'en éva-
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TABLEAU 9-VI.- CORRÉLATIONS DES COTATIONS DE L'INTELLIGENCE (QI) ET DE LA TAILLE POUR LES PAIRES D'INDIVIDUS AYANT ENTRE EUX DIF-
FÉRENTS DEGRÉS DE PAREN'!É. *(NEWMAN ET AL, 1937). **(McNEMAR, 1942); ... (BURT, 1956). VOIR AUSSI HlLGARD ET ATKINSON ( 1967). 
HéRÉDITÉ PARENTÉ 
Identique Vrais jumeaux• 
Semblable Faux jumeaux (même sexe)* 
Semblable Enfants de mêmes parents•.•• 
Semblable Parents et enfants••• 
Un peu semblable Grands-parents et petits enfants .. • 
U n peu semblable Oncles et tantes neveux et nièces••• 
À peine semblable Cousins 
TABLEAU 9-VII. -CORRÉLATIONS ENTRE PARENTS ET ENFANTS 
ADOPTÉS ET CONSANGUINS EN CE QUI A TRAIT AU QUOTIENT 
INTELLECTUEL. 
QI de la mère 
Étude de Stanford* 
Étude de Minnesota•• 
QI du père 
Étude de Stan ford* 
Étude de Minnesota .. 
Index culturel du foyer 
Étude de Stan ford* 
Étude de Minnesota .. 
CORRÉLATION PARENT-ENFANT 
QI DES ENFANTS QI DES ENFANTS 
ADOPTÉS CONSANGUINS 
0, 19 
0,24 
0,07 
0, 19 
0,25 
0,26 
0,46 
0,51 
0,45 
0,51 
0,41 
0,41 
*(Burks, 1928); **(Leahy, 1935) 
luer la contribution. Le tableau 9-VIII illustre les 
résultats obtenus lorsque cet exercice est effectué. 
Jusqu'à présent du moins, il n'y a pas eu d'enjeu 
idéologique, autour de l'estimation de l'héritabilité de 
la taille. Il en est tout autrement de l'intelligence. 
L'eugénisme attire 1' attention depuis le tournant du 
xxe siècle sur les processus de sélection sociale et de 
reproduction qui caractérisent les diverses sociétés et 
CORRÉLATION DE CORRÉLATION MILLEU X 
L'INTELLIGENCE DE LA TAILLE 
0,88 0,93 Très semblables 
0,63 0,64 Très semblables 
0,51-0,53 0,54-0,60 Semblables 
0,49 0,51 Semblables 
0,34 0,32 Un peu semblables 
0,35 0,29 Un peu semblables 
0,29 0,24 À peine semblables 
qui, selon eux, feraient baisser de génération en géné-
ration l'intelligence moyenne des populations des 
pays industrialisés. Certains eugénistes sont allés jus-
qu' à prôner la stérilisation des moins intelligents. 
Toute l'argumentation eugéniste repose sur l'hérita-
bilité de l' intelligence. À l'opposé de ce spectre idéo-
logique, on retrouve les égalitaristes qui croient que 
chaque humain naît avec un potentiel intellectuel à 
peu près égal. Selon les égalitaristes, si quelqu'un 
est moins intelligent c'est parce qu'il n'a pu bénéfi-
cier d'autant d'opportunités de développement de 
son intelligence, ou bien parce que les circonstances 
sociales n'ont pas été favorables à ce qu'il exploite 
les opportunités qui lui étaient offertes. Quoiqu'il 
en soit, la recherche scientifique a nettement démon-
tré que l'intelligence est effectivement hautement 
variable et hautement héritable. Le tableau 9-IX 
montre que les QI sont davantage concordants lors-
qu'à la culture s'ajoute la consanguinité, mais il 
montre aussi que l'impact de l'environnement semble 
être presque aussi élevé que celui de l'hérédité. 
Des investigations ont été réalisées sur l'héritabilité 
de l'intelligence chez toutes sortes d'espèces animales 
allant de la drosophile jusqu'au singe. Une recherche, 
réalisée sur le rat, a utilisé la stratégie de la sélection 
artificielle pour en faire la démonstration. On a tout 
simplement testé dans un labyrinthe des ratons à chaque 
TABLEAU 9-VIII.- COMPARAISON DES QI DE VRAIS JUMEAUX ÉLEVÉS SÉPARÉMENT. LES DONNÉES INDIQUENT QUE LE MILIEU (DANS LE 
CAS PRÉSENT, LE MILIEU FAMILIAL) EXERCE UNE INFLUENCE IMPORTANTE SUR L' INTELLIGENCE. SOURCE : NEWMAN, H.H., FREEMAN, 
F.N., HOLZINGER, H.K. (1937). TWINS: A STUDY OF HEREDITY AND ENVIRONMENT. CHICAGO, UNIVERSITY OF CHICAGO PRESS. 
PAIRES DE AVANTAGES ÂGE À LA DIFFÉRENCE SUPÉRIORITÉ EN MESURE DE 
JUMEAUX ÉDUCATIFS SÉPARATION MOYENNE DE QI ENTRE LES JUMEAUX 
QI ENTRE LES 
JUMEAUX 
6 Très inégaux (5,1 sur une échelle de 10 points) 15 15,2 15,2 
7 Quelque peu inégaux (2,4 sur une échelle 9 5,4 4,6 
de 10 points) 
6 Presque identiques ( 1,6 sur une échelle 24 4,5 1,0 
de 10 points) 
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TABLEAU 9-JX. - CORRÉLATIONS ENTRE LES SCORES AUX TESTS 
D'INTELLIGENCE EN FONCTION DU LIEN DE PARENTÉ. INFORMATIONS 
D'APRÈS l..oEHLIN J.C., LINDZEY, G., SPUHLER, J.N. (1975). RACE 
DIFFERENCES IN INTELLIGENCE. SAN FRANCISCO : FREEMAN ET 
JENSEN, A . (1969). HOW MUCH CAN WE BÜOST JQ AND SCHOLAS-
TIC ACHIEVEMENT? HARVARD EDUCATIONAL REVIEW, 39, 49. 
CORRÉLATIONS 
Personnes sans lien de paremé 
Enfants élevés séparément 
Enfants élevés ensemble 
Collatéraux 
Cousins au 2° degré 
Cousins au 1 er degré 
Oncle (ou tante) neveu (ou nièce) 
Fratrie élevée séparément 
Fratrie élevée ensemble 
Jumeaux bivitellins (sexes différents) 
Jumeaux bivitellins (même sexe) 
Jumeaux univitellins (sexes différents) 
Jumeaux univitellins (même sexe) 
Ligne directe 
Grand parent et petit enfant 
Parent (âge adulte) et enfant 
Parent (enfant) et enfant 
VALEUR DE 
LA MÉDIANE 
-0,01 
+0,20 
+0,16 
+0,28 
+0,34 
+0,46 
+0,52 
+0,49 
+0,56 
+0,75 
+0,87 
+0,30 
+0,50 
+0,56 
portée, pour accoupler ensuite les plus performants 
ensembles et les moins performants ensembles - c'est-
à-dire les rats à chaque extrême de la distribution d' in-
telligence. On a ainsi facilement pu créer une race de 
rats intelligents et une race de rats stupides (figure 9-2). 
Ce qui vient d'être présenté souligne la très grande 
importance de l'hérédité dans la détermination de 
l'intelligence, mais ne montre en aucun cas une contri-
bution nulle de l'environnement, bien au contraire. 
D'ailleurs le tableau 9-X démontre de façon élo-
quente à quel point un grand nombre de variables 
300 
environnementales, et même plus spécifiquement de 
pressions culturelles, semblent sinon causer, du moins 
entretenir un lien étroit avec l'intelligence. 
La figure 9-3 suggère que des circonstances cultu-
relles exceptionnelles peuvent avoir un impact specta-
culaire sur le QI. Lapierre, Braun, LePailleur et Richer 
(1992) ont découvert qu'une petite fille, en apparence 
neurologiquement intacte, mais inscrite à une école 
alternative à peu près totalement déréglementée (à 
pédagogie libre), avait un profil d'intelligence qui sem-
blait suggérer une dysfonction hémisphérique gauche 
majeure. Pourtant il n'en était rien, car ce profil s'est 
rééquilibré dès l'année suivante, pendant laquelle cette 
fillette fut intégrée au réseau scolaire public. 
L'intelligence est un des phénotypes comporte-
mentaux qui soulève le plus de controverse dans le 
débat entre les tenants du nativisme et les tenants de 
l'environnementalisme en psychologie. Pourtant, cela 
ne nécessite pas une longue réflexion pour associer 
l'intelligence à l'intégrité du système nerveux central, 
et par ricochet, cette dernière à l'intégrité du génome. 
Bref, la plupart des psychologues reconnaissent un 
impact non négligeable de l'hérédité dans l' intelli-
gence, et comprennent que le système nerveux cen-
tral en est l' unique siège. 
Il existe depuis très longtemps, et encore aujour-
d ' hui , une différence d ' un écart type (15 points) 
de QI entre les noirs et les blancs aux États-Unis. 
Certains auteurs, en s'appuyant sur les indices d' hé-
ritabilité de l'intelligence, prétendent que cette dif-
férence de performance serait d'origine héréditaire, 
c'est-à-dire raciale (Hernstein et Murray, 1994). 
Quand on pense toutefois au fait que les noirs amé-
ricains proviennent initialement de cultures orales, et 
ensuite de plusieurs générations d'esclaves, et actuel-
lement de cohortes parmi les plus pauvres (les Noirs 
sont mal nourris, socialement exclus, vivent une 
situation familiale disloquée), il semble extrêmement 
, 
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FIGURE 9-2.- EFFETS DE CROISE-
MENTS SÉLECTIFS DE RATS SELON 
LEUR INTELLIGENCE. On a croisé 
les rats les plus brillants entre 
eux, et les rats les plus médiocres 
entre eux, à chacune des six géné-
rations. Les rats devaient appren-
dre à maîtriser des labyrinthes 
Hebbs-Williams pour obtenir de 
la nourriture. Sur ces tests on 
mesure le nombre d'erreurs 
(entrées dans des culs de sac). 
Adapté de Thompson ( 1954). 
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TABLEAU 9-X. -CORRÉLATIONS ENTRE LES HABILETÉS COGNITIVES ET LES FACTEURS ENVIRONNEMENTAUX. SOURCE : MARJORIBANKS, 
K.M. (1972). ETHN!C AND ENVIRON MENTAL INFLUENCES ON LEVELS AND PROFILES OF MENTAL ABILIT!ES - OTTAWA, N ATIONAL LIBRARY 
OF CANADA, 1972. THESE-UNIVERSITY OF TORONTO, 1970, (PAGE 91). 
HABILETÉS COGNITIVES 
FACTEUR 
ENVIRONNEMENTAL VERBALE NUMÉRIQUE RAISONNEMENT SPATIALE 
Pression pour l'accomplissement de soi 0,66** 0,66** 0,39** 0,22** 
Pression pour l'ac ti vi té 0,52** 0,41** 0,26** 0,22* 
Pression pour l'ac ti vi té intellectuelle 0,61** 0,53** 0,31** 0,26** 
Pression pour l'indépendance 0,42** 0,34** 0,23** 0,10 
Pression pour l'anglais 0,50** 0,27** 0,28** 0,18** 
Pression pour la langue maternelle 0,35** 0,24** 0,19** 0,09 
Dominance du père 0,16* 0,10 0,11 0,09 
Dominance de la mère 0,21 ** 0,16* 0,10 0,04 
Corrélation multiple 0,72*** 0,72*** 0,43*** 0,32** 
Note: le nombre d'astérisques indique la probabilité p: *= p < 0,05; **= p < 0,01; ***= p < 0,001. 
WISC 
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plausible que la très importante différence de QI 
entre les Noirs et les Blancs aux États-Unis soit due à 
peu près entièrement à des effets de l'environnement 
et pas du tout à des facteurs héréditaires (Roubertoux 
et Cartier, 1996). 
Qu'en est-il des phénotypes comportementaux qui 
ne peuvent être ramenés à l'intégrité du système 
nerveux, qui se distribuent indépendamment de l'in-
telligence? À peu près toutes les manifestations du 
psychisme et du comportement semblent être détermi-
nées, en partie, par l'hérédité, même ceux qui ne peu-
vent être associés à l' intégrité du système nerveux 
central. La leçon à retenir est que l'hérédité a des effets 
déterminants sur les aspects même les plus subtils du 
fonctionnement psychique humain. Le tableau 9-XI 
FIGURE 9-3. - UN CAS AVEC 
PROFIL NEUROPSYCHOLOGJQUE 
CULTURELLEMENT DÉTERMINÉ. 
L'enfant, nommée Mélodie, 
fut évaluée avec l 'Épreuve 
d'Intelligence de Wechsler 
pour enfants pendant qu 'elle 
était élève dans une école à 
pédagogie radicalement per-
---
---
missi ve, puis après un an en 
--
école régulière (adapté de 
Lapierre, Braun, LePailleur 
et Richer, 1992). Notez la mu-
talion spectaculaire de son 
profil d'habiletés, malgré le 
maintien de son QI global. 
1 1 1 1 
14 16 18 20 
illustre la diversité des estimations d'héritabilité obte-
nus en ce qui concerne de tels phénotypes. 
GÉNÉTIQUE PATHOLOGIQUE ET 
NEUROPSYCHOLOGIE DU DÉVELOPPEMENT 
Le code génétique de l'espèce humaine est porteur 
d'au moins 600 maladies neurodégénératives. Dyken 
et Krawiecki (1983) estiment qu'environ 50 de ces 
maladies héréditaires font régulièrement l'objet de 
consultations en pédiatrie. Le clinicien a la responsa-
bilité de connaître les degrés de risque génétique des 
divers syndromes neuropsychologiques, ceci entre 
autres afin de donner des informations pertinentes aux 
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TABLEAU 9-Xl. - QUOTIENTS D'HÉRITABILITÉ DE PHÉNOTYPES 
COMPORTEMENTAUX NORMAUX BASÉS SUR LA COMPARAISON DE 
JUMEAUX MONOZYGOTES ET DIZYGOTES. 
Consommation d'alcool 45 p. lOO Reed et al, 1994 
Extraversion 48 p. lOO Hewitt, 1984 
Tempérament adulte 50 p. lOO Neale et al, 1989 
Tempérament enfant 30 p. lOO Plomin et al, 1993 
Assertion 50 p. lOO Rushton, 1986 
Intelligence (enfant) 50 p. lOO Casto et al, 1995 
Intelligence (adulte) 80 p. lOO Plomin et al, 1994 
Empan mnésique 52 p. lOO Jensen et al, 1979 
Habileté orthographique 53 p. lOO Stevenson et al, 1987 
Recherche de sensations 58 p. lOO Fulker et al, 1980 
Agressivité 58 p. lOO Ghodsian et al, 1987 
Narcissisme 64 p. lOO Livesley et al, 1993 
Note: ces chiffres ne sont pas des concordances mais bien des 
estimations d'héritabilité comme telles. 
personnes songeant à procréer, afin qu'elles puissent 
correctement calculer leurs risques. Comme les mani-
festations psychiques et du comportement, les 
désordres du psychisme et du comportement provien-
nent aussi d'influences génétiques non négligeables, 
et qui varient d'un syndrome à l'autre. Le tableau 
9-XII présente les axes principaux de classification 
d ' une pathologie héréditaire. 
Le clinicien peut étudier la génétique d'un patient 
de diverses façons : il peut prélever des tissus ou un 
liquide corporel et réaliser l'analyse des chromo-
somes (caryotype). JI peut rechercher l'incidence de 
la maladie dans la lignée familiale, mais ceci s'avère 
difficile en raison de la connaissance souvent floue 
qu'ont les gens de leur famille étendue. Quelques 
symboles utilisés par les généticiens dans la descrip-
tion d'une lignée sont présentés à la figure 9-4. 
TABLEAU 9-Xll. - AXES DE CLASSIFICATION DES MALADIES 
HÉRÉDITAIRES. 
On distingue aujourd'hui quatre groupes de maladies 
génétiques qui diffèrent par les mécanismes biologiques 
impliqués et qui, par conséquent, posent des problèmes 
différents au médecin. Il s'agit des groupes suivants. 
Maladies monofactorielles : ce sont les maladies héréditaires 
classiques qui se transmettent selon les lois de Mendel; elles 
sont dues à un gène muté qui agit en simple ou double dose. 
Maladies par aberration chromosomique : le chromosome 
peut être partiellement ou totalement absent ou surnuméraire. 
Maladies à hérédité complexe: il s'agit de maladies dont 
l'étiologie est sous la dépendance de facteurs génétiques 
et du milieu. 
Maladies par effet maternel: il s'agit d'un groupe de 
maladies hétérogènes sur le plan étiologique mais où le 
génotype de la mère joue un rôle prépondérant. 
Départager les contributions de l'hérédité et de 
l'environnement est plus facile lorsque le phénotype 
comporte des aberrations physionomiques externes. 
Un exemple d'une telle condition, héréditaire, est pré-
senté aux figures 9-5 et 9-6. 
L'examen médical ne se limite évidemment pas au 
constat passif des phénotypes externes. Beaucoup de 
maladies héréditaires ne peuvent être diagnostiquées 
que suite à un examen spécifique. C'est le cas de plu-
sieurs des maladies héréditaires présentées au tableau 
9-XIII en ordre décroissant de risque de récurrence 
(un indice proche de l'indice d'héritabilité). Le risque 
de récurrence est le risque de donner naissance à une 
deuxième descendance manifestant le trait. 
Finalement, l'exercice de tri des contributions de 
l'hérédité et de l'environnement devient extrêmement 
NOMENCLATURE ICONIQUE DE LA GÉNÉTIQUE 
D Mâle non affecté 
0 Femelle non affectée 
• Mâle affecté 
• Femelle affectée 
)"0 Propositus 
() Propositus examiné personnellement 
.JZ1 Décédé 
~ Échantillon de 5 personnes 
c Avortement ou fausse couche 
Ô ..ô. Une personne (sexe inconnu) 
~ Jumeaux identiques 
dQ Jumeaux non identiques 
cfb Jumeaux à zygosité indéterminée 
[!] 0 Porteur minimalement affecté ou non d'un trait X-lié 
1] () Hétérozygotes à transmission autosomique récessive 
DO Demi-frère ou demi-sœur 
~Pas de descendance, stérile 
= Mariage consanguin 
FIGURE 9-4. - NOMENCLATIJRE ICONIQUE DE LA GÉNÉTIQUE. Les codes iconiques utilisés en génétique servent, par exemple, à visua-
liser et rapidement comprendre des généalogies cliniques. · 
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FIGURE 9-5. -PHÉNOTYPE DE LA SYNDACTYLIE. La syndactylie 
est une fusion des doigts (absence embryonnaire du dévelop-
pement de l'individuation digitale) qui peut provenir de plu-
sieurs causes (congénitales, héréditaires). 
fiable lorsque le gène pathologique est directement 
identifié. Le généticien est non seulement un techni-
cien de pointe en génie biomoléculaire, mais aussi un 
fin limier en matière d'analyse des distributions des 
caractères, tant en ce qui a trait aux lignées, mais 
aussi, à mesure que la génétique progresse en ce qui 
concerne l'analyse des spectres pathologiques des 
diverses maladies. Ce dernier point mérite une brève 
élaboration. On sait de plus en plus où se trouvent les 
gènes jouant des rôles moléculaires (lipidiques, puri-
ques, protéiques, enzymatiques, aminergiques, etc.). 
Ceci peut servir à alimenter des hypothèses quant aux 
segments chromosomiques pertinents dans des mala-
dies présentant des désordres au niveau de ces molé-
cules de base. Par ailleurs, la liste des mini-items 
2 -
3-
en 
c 
0 
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TABLEAU 9-XJII.- RISQUE DE RÉCURRENCE, EN ORDRE DÉCROIS-
SANT, D'UNE DIVERSITÉ DE MALADIES DU SYSTÈME NERVEUX 
CENTRAL. 
MALADIE 
Paralysie périodique 
Surdité otosclérotique 
Rétinoblastome 
Rétinite pigmentaire 
Phénylcétonurie 
Syndrome maniacodépressif 
Microphtalmie 
Surdité 
Déficience mentale 
Schizophrénie 
Sclérose en plaques 
Anencéphalie 
Spina bifida 
Épilepsie 
Exophtalmie 
Hydrocéphalie 
RISQUE DE RÉCURRENCE 
50 p. lOO 
40 p. lOO 
24 p. lOO 
24 p. lOO 
22 p. lOO 
17 p. lOO 
12 p. lOO 
12 p. lOO 
12 p.lOO 
9 p. lOO 
6 p. lOO 
4 p. lOO 
4 p. lOO 
3 p. lOO 
0,9 p. lOO 
0,7 p. lOO 
pathologiques ·dont on connaît le locus précis du gène 
mutant responsable est devenue énorme. Comme les 
syndromes comportent souvent plusieurs de ces 
symptômes (il s'agit alors du spectre héréditaire) on 
peut par déduction repérer le segment chromoso-
mique capable d'expliquer le trait principal de la 
• e Hommes et femmes 
avec syndactylie 
6 6 
FIGURE 9-6. - ARBRE GÉNÉALOGIQUE D'UNE FAMILLE AVEC SYNDACTYLIE HÉRÉDITAIRE. Généalogie de sept générations d'une seule 
famille. Cette famille est porteuse d'un gène autosomique (les deux sexes sont affectés) dominant (presque 50 p.l 00 de la progé-
niture est affectée) pour la syndactylie. 
HÉRÉDITÉ ET DÉVELOPPEMENT DU COMPORTEMENT NORMAL ET PATHOLOGIQUE 187 
maladie, en partant de plusieurs petits désordres 
secondaires dont les sites chromosomiques sont rap-
prochés et connus. Une liste très succincte de mala-
dies neurologiques héréditaires, dont le gène est 
connu, est présentée au tableau 9-XIV. 
Le tableau 9-XV présente des syndromes dans cha-
cune de trois catégories de modes de transmission, 
autosomiques dominantes, récessives et X-liées. 
Les maladies autosomiques dominantes (ex : mala-
die de Huntington) et récessives (ex: maladie de Tay-
Sachs), à pénétrance absolue, sont faciles à identifier 
car elles affectent, respectivement, près de 50 p.l 00 
et 25 p.l 00 des membres des familles indépendam-
ment du sexe. Toutefoi s, beaucoup de phénotypes 
héréditaires sont contrôlés par des mécanismes à 
pénétrance partielle. La pénétrance peut être telle-
ment faible, que la génétique peut supposer pendant 
des décennies Qusqu'à la découverte du gène respon-
sable) que la maladie résulte d'une mutation «de 
novo » (cela a été le cas, par exemple, de la neurofi-
bromatose NF!). Les maladies à transmission poly-
génique sont plus difficiles à repérer, génétiquement 
parlant. Le tableau 9-XVI fait état de quelques 
indices révélateurs d ' une maladie à transmission mul-
tifactorielle, et présente une li ste de syndromes, mala-
dies et désordres qui semblent dépendre de ce type de 
transmission. 
Transmission maternelle par voie 
mitochondriale 
La transmission multifactorielle est un problème 
pour la médecine, car les mécanismes moléculaires 
sont alors plus difficiles à identifier, car plus com-
plexes. Mais il existe un mode de transmission qui, en 
soi, est encore moins bien compris, et dont les rami-
fications moléculaires restent très obscures : la trans-
mission maternelle. En effet, il semble possible, voire 
probable, que l'ADN nucléique ne soit pas le seul 
vecteur de transmission de maladies du système ner-
veux, l'ADN mitochondrial étant l'unique autre vec-
teur connu. Malgré le fait que la plus grande part de 
l' ADN des mammifères réside dans le noyau, la mito-
chondrie contient de l'ADN qui se comporte, d'une 
certaine façon, différemment de l'ADN du noyau. 
Même si aucune maladie humaine n'a encore été 
démontrée (sans équivoque) comme étant le résultat 
du dommage mutationnel de l'ADN mitochondrial, Je 
modèle de ségrégation des marqueurs mitochon-
driaux dans la généalogie de l'humain est connu. Le 
modèle de l ' héritage mitochondrial est entièrement 
maternel. Tous les enfants, mâles et femelles, reçoi-
vent leurs mitochondries, ainsi que leur ADN mito-
chondrial, de leur mère . Aucun enfant ne reçoit de 
l'ADN mitochondrial de son père (d'après les études 
effectuées jusqu'à maintenant). On s'attend à ce que 
Je modèle héréditaire des maladies mitochondriales 
suive ce modèle, celui-ci prévoyant que tout enfant, 
mâle ou femelle, d'une mère affectée devrait être 
affecté. Aucun enfant, mâle ou femelle, d'un père 
affecté, ne devrait être affecté. 
Une liste de maladies putativement mitochon-
driales est présentée au tableau 9-XVII (en haut), tan-
dis que des variantes de maladies à pénétrance 
incomplète, dans lesquelles certaines formes sem-
blent être davantage transmises maternellement, 
apparaissent au tableau 9-XVII (en bas). 
DÉSORDRES HÉRÉDITAIRES DU MÉTABOLISME 
D'après Spreen et al (1995) on a maintenant identi-
fié plus d' une centaine de désordres héréditaires du 
métabolisme. Dans une importante étude réalisée sur 
plusieurs centaines de milliers de naissances consécu-
tives dans l'état du Massachusetts, on a répertorié 18 
de ces désordres. La fréquence totale de ces 18 
désordres, toutes catégories confondues était de 112500 
(Spreen et al, 1995). La maladie est souvent dénom-
mée par la substance qui ne peut être métabolisée (ex: 
phénylcétonurie, galactosémie, cystinurie, histidiné-
mie, tyrosinémie, etc.), mais pas toujours (ex : syn-
drome de Fanconi, maladie de Hartnup). Nous allons 
nous arrêter quelque peu sur deux de ces syndromes, 
qui peuvent chacun être contrôlés par un régime cor-
recteur, nommément la phénylcétonurie et la galacto-
sémie. La phénylcétonurie (PKU) est un désordre du 
métabolisme des acides aminés. Elle est autosomique 
récessive. L'enzyme phénylalanine hydroxylase, qui 
catabolise normalement la protéine phénylalanine en 
tyrosine dans le foie, est déficiente. La phénylalanine 
s'accumule alors dans les tissus, livre des métabolites 
toxiques, et porte atteinte au système nerveux central. 
La myéline est anormale, un excès d'oligodendrocytes 
et d'astroglies étant présent (Knox, 1960). L'expression 
de la maladie est plus variable qu'on ne Je pensait 
autrefois, certains malades ne requérant aucun traite-
ment, et d'autres ne pouvant échapper à la déficience 
mentale. En sa forme extrême, le phénotype peut 
inclure les convulsions, la débilité mentale, la spasti-
cité, une hyperréflexie, des tremblements, des derma-
tites, une petite tête. De surcroît, les enfants PKU non 
traités ont un profil «psychiatrique » : ils sont déplai-
sants, inamicaux, excités, irritables, colériques, pleur-
nicheurs, hyperactifs, et peuvent vivre des épisodes 
psychotiques (Wright et Tarjan, 1957). La maladie se 
traite par un régime faible en alanine. Il y a débat sur 
le traitement: est-il nécessaire au-delà de la ge année? 
Une importante recherche réalisée par Holtzman et al, 
( 1986) montre que : a) 1' abandon intempestif du régime 
est assez fréquent ; b) avant l'âge de huit ans l'abandon 
du régime porte atteinte significativement au QI; etc) 
la durée de 1' abandon du régime est reliée à la sévérité 
du déclin du QI. Le neuropsychologue a donc un rôle 
évident à jouer dans le suivi, et dans les conseils cli-
niques à donner aux enfants et aux parents. 
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TABLEAU 9-XIV. -MALADIES NEUROLOGIQUES ASSIGNÉES À UNE LOCALISATION SPÉCIFIQUE SUR UN CHROMOSOME SPÉCIFIQUE. 
CHROMOSOME 
1 
2 
3 
4 
5 
6 
7 
8 
9 
10 
11 
12 
13 
14 
15 
16 
17 
18 
19 
20 
21 
22 
MALADIE 
Charcot-Marie-Tooth 
Déficience myoglobinurie-phosphofructokinase 
Hypobêtalipoprotéinémie 
Abêtalipoprotéinémie 
Myopathie; Déficience de Desmin 
Déficience carbamylphosphate synthétase 
GMI gangliosidose (manque de ~-galactosidase) 
Syndrome de Morquio 
Acidémie proprionique II (manque de proprionyl CoA-carboxylase) 
Apnée Postanesthésique (sensibilité à la succinycholine) 
Chorée de Huntington 
Aspartylglucosaminurie 
Phénylcétonurie, atypique (manque de dihydroptéridine réductase) 
Syndrome Wolf-Hirschorn, avec retard mental 
Maladie de Sandhoff, déficience d 'hexosaminidase ~ 
Maladie de Tay-Sachs, variantes AB (manque de protéine activatrice GM2) 
Ataxie spinocérébelleuse 
Narcolepsie 
Acidurie arginosuccinique 
Acidose rénale tubulaire, avec paralysie périodique, atrophie optique ou calcification des ganglions de la base 
Galactosémie 
Citrullinémie 
Hyperonithinémie avec atrophie de la choroïde et de la rétine (et retard mental) 
Leucodystrophie métachromatique (manque de protéine activatrice de sphingolipide) 
Myoglobinurie (manque de phosphoglycérate mutase) 
Myoglobinurie, déficience de lactate deshydrogénase 
Myoglobinurie, déficience de phosphorylase (maladie de McArdle) 
Porphyrie intermittente aiguë 
Déficience de Pyruvate carboxylase 
Syndrome WAGR (tumeur de Wilms, an iridie, organes génitaux anormaux, retard mental) 
Phénylcétonurie 
Maladie de Wilson 
Proprionacidémie 
Syndrome de Prade r-Willi 
Maladie de Tay-Sachs, manque de hexosaminidase-a 
Dyslexie 1 
Tyrosinémie 
Maladie de Norum 
Hémoglobine H, avec retard mental 
Déficience de a-glucosidase 
Galactosémie 
Polyneuropathie amyloïdotique familiale 
Syndrome Gilles de la Tourette 
Dystrophie musculaire myotonique 
Mannosidose 
Susceptibilité à la polyomiélite 
Galactosialidose 
Homocy~tinurie 
Maladie d'Alzheimer fami liale 
Neurome acoustique familia l 
Leucodystrophie métachromatique 
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TABLEAU 9-XIV.- MALADIES NEUROLOGIQUES ASSIGNÉES À UNE LOCALISATION SPÉCIFIQUE SUR UN CHROMOSOME SPÉCIFIQUE (suite). 
CHROMOSOME 
22 
x 
MALADIE 
Méningiome fami lial 
Autisme succinylpurinémique 
Syndrome Hurler-Scheie 
Déficience de glycérol kinase 
Déficience en omithine transcarbamylase 
Dystrophie musculaire de Duchenne 
Dystrophie musculaire de Becker 
Syndrome de Norrie (retard mental) 
Maladie de Menkes 
Charcot-Marie-Tooth, X 
Maladie de Pelizaeus-Merzbacher 
Maladie de Lowe 
Maladie de Lesch-Nyhan 
Maladie de Hunter 
Syndrome Martin-Bell (retard mental X fragile) 
Adrénoleucodystrophie 
Dystrophie musculaire Emery-Dreifuss 
Maladie de Kennedy (atrophie musculaire spinale) 
Neuropathie périphérique sensorimotrice 
Paraplégie spastique 
GÉNÉTIQUE DE QUELQUES DÉSORDRES 
NEUROLOGIQUES DE L:ENFANT 
Narcolepsie 
La narcolepsie est un syndrome neuropsycholo-
gique du sommeil. Il est caractérisé par la tétrade 
symptomatique suivante : 1) accès subits et répétés 
de sommeil ; 2) cataplexie; 3) hallucinations hypna-
gogiques; et 4) paralysies du sommeil (Montplaisir 
et Rouleau, 1987). Le patient, encore aujourd'hui, 
dans les phases précoces de la recherche diagnos-
tique, est souvent adressé en psychiatrie avant de 
voir un neurologue. Une personne sur 10 000 est 
T ABLEAU 9-XV. - EXEMPLES DE SYNDROMES DU SYSTÈME 
NERVEUX CENTRAL DANS DIVERSES CATÉGORIES DE MODES DE 
TRANSMISSION AUTOSOMIQUES ET X-LIÉS, DOMINANTS ET RÉCES-
SIFS, ET MITOCHONDRIAUX. 
MODE DE TRANSMISSION SYNDROME 
Multifactoriel Schizophrénie e t sclérose en plaques 
Autosomique dominant Neurofibromatose 1 et sclérose 
tubéreuse 
Autosomique récessif 
X-lié dominant 
X-lié récessif 
Mitochondrial 
Maladies Tay-Sachs et de Cana van 
Maladies de Rett et Charcot-Marie-
Tooth• 
Syndrome Lesch-Nyhan et maladie 
de Menkes 
Épilepsie myoclonique progressive et 
atrophie optique de Leber• 
• Les modes de transmission X-lié dominant, et mitochondrial 
sont toujours sujets à controverse. 
TABLEAU 9 -XVI. - MANIFESTATIONS DU MODE DE TRANSMISSION 
RÉVÉLATEURS D'UN MODÈLE DE SEUIL MULTIFACTORIEL ET 
EXEMPLES DE PATHOLOGIES VUES COMME MULTIFACTORIELLES. 
1) Le risque de récurrence pour le prochain enfant est peu 
élevé comparé aux traits mendéliens, dans une étendue de 
0,5 à 3 p. lOO. 
2) Plus le nombre des membres de la famille affectés est 
grand, plus le risque de récurrence est élevé. 
3) Plus le cas index est sévèrement affecté, plus le risque de 
récurrence est élevé. 
4) Le risque et la fréquence du désordre varient souvent selon 
le sexe, l'aire géographique ou la population. 
5) Le risque chez les parents diminue plus rapidement que le 
degré de relation. 
6) Le risque est plus élevé si le cas index est d 'un sexe moins 
souvent affecté. 
D ÉSORDRES MULTIFACTORIELS 
Insuffisance du tube rénal 
Sclérose en plaques 
Déficience mentale 
Épilepsie 
Hydrocéphalie 
Strabisme 
Schizophrénie 
Psychose maniacodépressive 
(bipolaire) 
Malformations cardiaques 
congénitales 
Dislocation congénitale 
des hanches 
Scoliose (idiopathique) 
Désordres HLA 
Maladie de l'ulcère peptique 
Maladie de Hirschprung 
Pied bot varus équin 
Fissure de la lèvre 
Fissure du palais 
Diabète sucré 
Sténose pylorique 
Fièvre rhumatoïde 
Maladie caeliaque 
Maladie de Legg-Perthes-
Calvé 
Exophthalmie 
Psoriasis 
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TABLEAU 9-XVJI. -MALADIES MITOCHONDRIALES OU AVEC INFLUENCE MITOCHONDRIALE POSSIBLES. 
MALADIES MITOCHONDRIALES POSSIBLES 
(Voir aussi Rowland et al, 1989; Shoffner, 1996, et Anderson, 1998) 
Maladie 
Diverses myopathies 
Atrophie optique de Leber 
Épilepsie myoclonique progressive 
Cardiomyopathie 
Dyscrasie sanguine induite par le chloramphénicol 
Maladie de Leigh 
Syndrome de Pearson 
Épilepsie myoclonique (MERRF) 
Encéphalopathie avec acidose lactique (MELAS) 
Héritage génétique 
Neuropathie, ataxie et rétinite pigmentaire (NARP) 
Ophtalmoplégie externe progressive (Syndrome Kearnes-Sayre) 
Maternel 
Maternel 
Maternel 
Maternel 
Maternel 
Maternel 
Maternel 
Maternel 
Maternel 
Maternel 
Maternel 
MALADIES AVEC INFLUENCE MITOCHONDRIALE POSSIBLE 
(Voir aussi Rowland et al, 1989) 
Maladie 
Chorée de Huntington 
Dystrophie myotonique 
Ataxie cérébelleuse 
Mélanome malin 
Neurofibromatose 
Anencéphalie et Spina bifida 
Pression sanguine systolique anormale 
AD : autosomique dominant ; MF: multi factoriel. 
affectée. On a repéré un marqueur biologique très 
fiable : l'antigène HLA-Dr2 est toujours présent. 
L' héritabili té de la narcolepsie a été estimée à 0,37 
par Kaprio et al ( 1996). Le mode de transmission 
génétique demeure toutefois très controversé, tel que 
le montre le tableau 9-XVIII. 
Épilepsie 
Il est universellement reconnu que l'épilepsie peut 
découler d'une diversité de traumatismes cérébraux 
et de maladies touchant le système nerveux central. 
TABLEAU 9-XVI1J. -GÉNÉTIQUE DE LA NARCOLEPSIE FAMILIALE. 
Héritage génétique 
AD Forme d'apparition tardive deux fois plus fréquemment 
héritée de la mère 
AD Forme congénitale héritée de la mère 
AD Apparition à un âge plus avancé et mort si héritée de la mère 
- Sévérité amplifiée chez la descendance de la mère affectée 
AD Sévérité amplifiée chez la descendance de la mère affectée 
MF Risque de récurrence amplifié 
MF Composante héritée de la mère 
Ces maladies sont souvent elles-mêmes héréditaires. 
Par ailleurs, toutefois, il faut aussi reconnaître que 
certaines épilepsies primaires peuvent être détermi-
nées génétiquement, d'emblée. Koch ( 1967) a fait 
une recension des écrits pertinents. L'ensemble des 
études réalisées sur des jumeaux, à cette époque, a 
donné une concordance monozygote de 0,58 et dizy-
gote de 0, 11 , ce qui démontre évidemment la pré-
sence d'une composante héréditaire relativement 
importante- pour l'ensemble des épilepsies, toutes 
catégories confondues (quotient d'héritabilité d'envi-
AUTEURS NOMBRE DE PROBANTS P. l 00 DE PROBANTS MODE HÉRÉDITAIRE 
AVEC NARCOLEPSIE AVEC FH POSITIF SUGGÉRÉ 
Krabbe et Magnussen 250-300 19 Gène dominant, pénétrance incomplète 
Da! y et Yoss 13 (étude familiale) Gène dominant, pénétrance incomplète 
Yoss et Dai y 100 30 Gène dominant 
Bruhova et Roth 64 33 Mut ti factoriel 
Kessler et al 130 13 Deux seuils multifactoriels 
Baraitser et Parkes 50 52 Autosomique dominant 
Honda et al 232 6 Deux seuils multifactoriels 
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ron 52 p.l 00). Toutefois, la détermination génétique 
varie énormément selon le type d'épilepsie (tableau 
9-XIX) 
ANALYSES GÉNÉTIQUES DE QUELQUES 
TROUBLES DU COMPORTEMENT 
SUPPOSÉS ÊTRE POLYGÉNIQUES 
Nous allons présenter, sous forme de courtes 
rubriques, plusieurs syndromes neuropsychologiques 
à composante plus ou moins héréditaire. Tous ces 
syndromes sont autosomiques. Ils peuvent toucher les 
filles, et peuvent être transmis de père en fils. Ainsi 
que nous le soulignons dans notre chapitre sur les dif-
férences neuropsychologiques entre les sexes, et 
conformément à la règle générale, les garçons sont 
pratiquement toujours plus à risque. Voir Vandenberg 
et Streng (1984) pour un compte rendu général de la 
génétique des désordres neuropsychologiques déve-
loppementaux. Nous irons des conditions les moins 
héréditaires aux conditions les plus héréditaires. 
Maladie de Gilles de la Tourette 
Le modèle de transmission génétique de la maladie 
de Gilles de la Tourette actuellement le plus en faveur 
est le type autosomique dominant avec pénétrance 
faible à moyenne (Robertson, 1989; Robertson et 
Gourdie, 1990). Le site chromosomique envisagé 
le plus sérieusement est sur le chromosome 18 
(Wetterberg, 1988). Plusieurs éléments indiquent une 
hyperactivité dopaminergique cérébrale, et certains 
cliniciens traitent ces patients avec des antidopami-
nergiques (ex: halopéridol). Rowe et al (1998) asso-
cient un mutant du gène de transport dopaminergique 
DATl à la maladie de Gilles de la Tourette. Thomp-
son et al (1998) y associent un mutant du gène Dl 
contrôlant la synthèse de récepteurs doparninergiques. 
Le spectre psychopathologique est présenté au 
tableau 9-XX. Il est tellement hétérogène, qu' il faut 
se demander non seulement si la transmission ne 
serait pas polygénique, et même s'il n'y a pas dans ce 
syndrome plusieurs sous-types. Trois fois plus de gar-
çons ont la maladie de Gilles de la Tourette que de 
filles. Plusieurs études montrent qu'environ 77 p. lOO 
des jumeaux monozygotes sont concordants, tandis 
TABLEAU 9-XJX. - DÉTERMINATION GÉNÉTIQUE DES ÉPILEPSIES 
PÉDIATRIQUES SELON LE TYPE. VOIR AUSSI BARAISTER, 1985. 
TYPE D'ÉPILEPSIE 
Convulsions fébriles 
Épilepsie myoclonique 
Grand mal 
Petit mal 
Épilepsie temporale 
Spasmes infantiles 
RISQUE GÉNÉTIQUE 
élevé 
élevé 
moyen 
moyen 
moyen 
très faible 
TABLEAU 9-XX. - SPECTRE PSYCHOPATHOLOGIQUE DU SYNDROME 
DE GtLLES DE LA TOURETTE (SGT); (47 CONTRÔLES). 
COMPORTEMENT SGT (P.100) CONTRÔLES (P. lOO) 
Déficit attentionne! (DA) 6 6,3 
DA avec hyperactivité 49 4,2 
Tempérament brusque 48 14,6 
Obsessionnel compulsif 45 8,5 
Trouble du sommeil 38 9,0 
Professeur spécial 34 8,5 
Bégaiement 31 6,4 
Problèmes de lecture 27 4,2 
Auaques de panique 29 2,1 
Phobies 26 8,5 
Ment souvent 26 2,1 
Dépression majeure 23 2,1 
Symptômes maniaques 19 0,0 
Anxiété sévère 17 0,0 
Schizoïde Il 0,0 
qwe seulement 23 p.l 00 des dizygotes le sont (Priee 
et al, 1985). 
Dyslexie 
L'héritabilité de la dyslexie est assez élevée, tels 
qu'en témoignent les résultats de quatre equipes pré-
sentés au tableau 9-XXI. 
Les études de ségrégation et agrégation familiales 
et les études exhaustives de divers pedigrees impor-
tants vont tout à fait dans le même sens (Childs et 
Finucchi, 1983, pour une revue). L'analyse du spectre 
dans une famille fréquemment et fortement atteinte 
sur trois générations suggère, pour cette famille seu-
lement toutefois, qu' une faiblesse du chromosome 15 
serait la source du problème (Smith et al, 1979). On 
observe que les garçons présentent plus de risque 
pour la dyslexie que les filles. Stevenson et al (1987) 
ont estimé l'héritabilité de la dyslexie à environ 0,53 . 
En ce qui concerne la recherche sur les méca-
nismes moléculaires de la détermination génétique de 
la dyslexie, on retient deux gènes candidats : l'un 
(C4B) ayant trait à l'immunité sur le chromosome 6, 
et l'autre étant situé sur le chromosome 15 (Smith et 
al, 1998 pour une revue). 
Syndromes dysphoriques 
Les maladies affectives, la dépression infantile et le 
syndrome maniacodépressif infantile sont fortement 
héréditaires. Comme c'est le cas pour la maladie de 
Gilles de la Tourette, les maladies affectives se présen-
tent avec beaucoup de co-morbidité. Le trouble de l'hu-
meur ayant l'héritabilité la plus forte est sans doute le 
syndrome maniacodépressif. Une étude a montré que 
le taux de concordance monozygote était de 67 p.l 00, 
tandis que le taux de concordance dizygote n'était que 
de 5 p. lOO (Hart!, 1983). Le risque de récurrence est 
entre 8 et 16 p.lOO (Vandenberg et Streng, 1984). Foley 
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TABLEAU 9-XXI. - TAUX DE CONCORDANCE POUR LES DIFFICULTÉS DE LECTURE CHEZ DES JUMEAUX MONOZYGOTES ET DIZYGOTES. 
VOIR AUSSI BARA!STER, 1985. 
NOMBRE DE PAIRES CONCORDANCE (P.IOO) 
ÉTUDES IDENTIQUES FRATERNELLES IDENTIQUES FRATERNELLES 
Norris ( 1939) 9 
Hermann (1956) 10 
Weinschenk ( 1962) 14 
Zerbin-Rüdin (1967) 17 
Bakwin (1973) 31 
Stevenson et al ( 1987) 14- 19 
Colorado Reading Project 96 
et al (1998) estiment l'héritabilité de la dépression 
majeure à 0,66, tandis que Kendler et al (1995) esti-
ment l'héritabilité du syndrome maniacodépressif à 
0,64 avec critères diagnostiques stricts et 0,83 avec cri-
tères diagnostiques larges. 
On ne progresse que lentement dans l'élucidation 
moléculaire du mécanisme héréditaire. Serretti et al 
(1998) croient à la présence d'un mutant du récepteur 
D4 (gène de récepteurs dopaminergiques) comme fac-
teur de risque pour la maladie bipolaire, et en particulier 
pour la composante délirante de la maladie. Un autre 
gène a été associé (Gutierrez et al, 1998) à la dépres-
sion non cyclique (de type mélancolique), un gène de 
transport de la sérotonine (SERT) (17q11.1-17q12). 
Finalement, un autre gène de transport de la sérotonine 
(SLC6A4*C) semble être davantage lié au construit 
«d'anxiété» ou «de névrose» (Mazzanti et al, 1998). 
Dans le cas du syndrome maniacodépressif, en plus 
de diverses co-morbidités, curieusement, on retrouve 
des talents spéciaux et des dispositions naturelles spé-
ciales. Cette co-morbidité et ces talents spéciaux se 
retrouvent d'ailleurs facilement dans les généalogies, 
tel que le montre le tableau 9-XXII. 
Énurésie 
On a peu tendance à considérer que 1' énurésie 
puisse être un désordre neurogène. Pourtant, il y a 
30 100 33 
33 100 33 
100 
34 100 52 
31 91 45 
27-42 33-59 29-54 
96 71 49 
une composante héréditaire à ce syndrome. Les 
jumeaux monozygotes sont nettement plus souvent 
concordants que les jumeaux dizygotes (Shields, 
1962; Hallgren, 1960; Bakwin, 1973). De plus, 
même lorsqu'ils sont élevés séparés de leurs parents, 
ou de façon plus collectiviste comme en kibboutz, on 
peut comptabiliser une agrégation selon le lien de 
consanguinité (Kaffman, 1962). Le risque est plus 
élevé chez les jeunes garçons que les fillettes, et cette 
différence entre les sexes s'aggrave jusqu'à l'adoles-
cence les garçons présentant alors deux fois plus de 
risque (Rutter, Yule et Graham, 1973). Hublin et al 
(1998) estiment l'héritabilité de l'énurésie à 0,67. 
La recherche moléculaire sur les mécanismes héré-
ditaires menant à l'énurésie sont en voie d' aboutisse-
ment puisqu'on a identifié une région du chromosome 
12 (q) qui semble anormale dans des généalogies de 
familles avec prévalences très élevées d'énurésie noc-
turne (Arnell et al, 1997). De même, Eiberg (1998) a 
identifié un locus sur le chromosome 22 ( q 11) qui 
comporterait un gène caractéristique qu'il dénomme 
GNAZ. Par ailleurs, Oldani et al (1998) ont identifié 
une forme anormale du gène de récepteur neuronal 
nicotinique (cholinergique), la sous-unité alpha 4 
(CHRNA4), située au site chromosomique 20q l 3.2-
13.3, dans une forme d'épilepsie héréditaire compor-
tant l'énurésie nocturne. 
TABLEAU 9-XXTJ. - INCIDENCE DE DÉSORDRES AFFECTIFS ET DE TALENTS SPÉCIAUX DANS L'HISTOIRE FAMJUALE DE PATIENTS JUVÉNILES 
AVEC DÉSORDRE MAN!ACODÉPRESSIF. SOURCE : DELONG G.R. ET ALDERSHOF A.L., 1988. AN ASSOCIATION OF SPECIAL AB!LITIES \VITH 
JUVENILE MAN!C-DEPRESS!VE ILLNESS (P. 391 ). IN : L.K. ÜBLER, D. FEIN (ED); THE EXCEPT!ONAL BRAIN. NEW-YORK, GUILFORD PRESS. 
GROUPES DIAGNOSTIQUES 
Désordre m aniacodépressif 
Désordre maniacodépressif avec talents spéciaux 
Désordre maniacodépressif sans talents spéciau x 
Désordres développementaux avec ta lents spéciaux 
Désordres développementaux sans talen ts spéciau x 
Déficit de l'attention 
NOMBRE 
DE PATIENTS 
42 
17 
25 
8 
15 
35 
NOMBRE DE PATIENTS NOMBRE DE PATIENTS 
ET P. 1 ÜÜ AVEC HISTOIRE DE PATIENTS ET P.l 00 
FAMILIALE DE DMD AVEC HISTOIRE FAMILIALE 
DE DÉSORDRE AFFECTIF 
37 (88) 17 (40) 
17 (lOO) 13 (76) 
2 1 (84) 4 (16) 
4 (50) 2 (25) 
6 (40) 3 (20) 
7 (20) 1 (2) 
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Bégaiement 
Le bégaiement est lui aussi largement héréditaire. 
Deux équipes (Andrews, 1964 ; Kidd, 1980) ont ana-
lysé l'agrégation familiale de ce désordre. Leurs résul-
tats sont présentés au tableau 9-XXIII. Les garçons 
sont trois à quatre fois plus à risque que les filles 
(Ehrman et Parson, 1976; Porfert et Rosenfeld, 1978). 
Comings et al (1996) rapportent un lien entre trois 
polymorphismes de gènes dopaminergiques et le 
bégaiement : il s'agirait des gènes de récepteur dopa-
minergique D2 (DRD2), de la bêta-hydroxylase (D bêta 
H) et le gène du transporteur dopaminergique (DATl). 
Désordre caractériel 
Un des traits du comportement dont la détermination 
génétique soulève les passions est la criminalité. Les 
partisans des théses environnementalistes détestent 
l'argument de l'hérédité dans ce cas particulier, parce 
qu' ils craignent la recrudescence de l'eugénisme (c'est 
un des arguments pour la peine de mort), et ils s'oppo-
sent à la biologisation à outrance ayant pour consé-
quence de transformer les victimes des inégalités 
sociales en bourreaux. Malheureusement, il semble y 
avoir un vecteur sous-jacent à l'incarcération qui pour-
rait ressembler à une faiblesse de l'intelligence (une 
fonction dont on ne peut douter qu'elle est partielle-
ment héréditaire) : les moins intelligents se font plus 
souvent prendre par les forces policières (voir le cha-
pitre sur la neuropsychologie des sexes, et en particu-
lier le débat sur le chromosome du crime). Mais, en 
plus, la criminalité dépend sûrement en partie d'une 
disposition agressive endogène qui elle aussi pourrait 
dépendre quelque peu de l'hérédité. Bref, une certaine 
héritabilité de la criminalité peut sembler plausible à 
priori. L'investigation génétique du désordre caracté-
riel a montré qu'il existe une composante héréditaire 
(Brennan et Mednick, 1993; Cadoret et al, 1990; 
Centerwall et al, 1989 ; Grove et al, 1990 ; Willerman 
et al, 1992). Mais il reste beaucoup de choses à faire 
en ce domaine. Il faudra déterminer les quotients d'hé-
ritabilité des divers mécanismes cérébraux en jeu 
(hyposérotoninergisme, hyperdopaminergisme, hyper-
testostéronisme, hypoactivation autonome, dysos-
mie, etc., voir le chapitre sur les différences entre les 
sexes pour plus de détails). On a récemment associé 
des mutations des gènes HTR lB et D6S284, gènes 
contrôlant le développement d'autorécepteurs de la 
sérotonine, au site chromosomique 6q 13-15, à laper-
sonnalité antisociale (Lappalainen et al, 1998). Par 
ailleurs, on a associé faiblement à la personnalité anti-
sociale des mutations de plusieurs gènes de récepteurs 
dopaminergiques (DRD2, DRD3 et DRD4) et séroto-
ninergiques (5-HTlA, 5-HT2A, 5-HT2C et 5-HT7) 
il y a déjà plusieurs années (Goldman et al, 1996). 
Slutske (1997) et al arrivent à une estimation d'hérita-
bilité de 0,71. Le tableau 9-XXV présente les données 
de Cadoret et al (1983). Mais pour se faire une 
meilleure idée sur la question de l'héritabilité d' un trait 
comme la personnalité antisociale, il n'y aura jamais 
mieux que les données de recherches pertinentes. Nous 
en présentons quelques unes ali tableau 9-XXIV. 
Est-ce bien la personnalité antisociale qui est héri-
table, ou n'est-ce pas plutôt un ensemble de variables 
intermédiaires? Nous pensons que c'est cette dernière 
proposition qui risque d'être la plus juste. On sait que 
par sélection artificielle il est extrêmement aisé de 
pr<;Jduire des générations de mammifères agressifs et 
non agressifs. C'est à ce point facile qu'en trois géné-
rations, il n'y a déjà plus de recoupement. On sait 
aussi que diverses manipulations environnementales 
peuvent aussitôt faire apparaître l'agressivité chez les 
animaux non agressifs et disparaître l'agressivité chez 
les animaux agressifs (Cairns, 1996). 
Autisme 
Folstein et Rutter (1977) ont réalisé une investigation 
sur 10 paires de dizygotes et 11 paires de monozygotes, 
toutes les paires étant du même sexe. Aucun couple 
dizygote n'était concordant, tandis que 4 des paires 
monozygotes l'étaient, -ce qui donne un coefficient 
d'héritabilité de 0,72. Si on élargissait la définition du 
phénotype morbide pour qu'il inclut tout déficit cogni-
T ABLEAU 9-XX!II. -INCIDENCE DU BÉGAIEMENT CHEZ LES PARENTS DE PREMIER DEGRÉ D'ADULTES BÈGUES. 
ANDREWS ET AL (1964) KtDD (1980) 
TYPE DE LIEN FAMILIAL 
PROBANTS MASCULINS PROBANTS FÉMININS 
ANDREWS KIDD ANDREWS KmD 
Père 17,6 17,8 25,7 20,4 
Mère 6,4 4,8 8,3 11 ,7 
Frère 18,7 19,7 29,9 22,6 
Sœur 19,4 4 ,2 19,4 12,2 
Fils NR 22,0 NR 35,9 
Fille NR 9,2 NR 17,4 
NR : non rapporté. 
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TABLEAU 9-XX!V.- NOMBRE DE PAIRES DE JUMEAUX (N), PAIRES CRIMINELLES (CRI), PAIRES CONCORDANTES (CON) ET DISCORDANTES 
(DIS), TAUX DE CONCORDANCE DES <<PAIRES ET PROBANTS» (PAl) ET PRO), EN RELATION AVEC LA ZYGOTIE *. 
N 
CRI 
CON 
DIS 
PAl 
PRO 
PAIRE HOMME/ 
HOMME CRIMINEL 
MZ DZ 
325 611 
71 120 
25 15 
46 105 
0,35 0,13 
0,52 0,22 
PAIRE FEMME! 
FEMME CRIMINELLE 
MZ DZ 
328 593 
14 27 
3 2 
Il 25 
0,21 0,08 
0,35 0,14 
• : (Christiansen, 1973); •• : Indique les individus. 
TABLEAU 9-XXV. - CORRÉLATIONS ENTRE JUMEAUX DE DIVERS 
TYPES POUR LA DÉVIANCE ANTISOCIALE. 
GROUPE COEFFICIENT DE NOMBRE DE 
CORRÉLATION SUJETS 
Jumeaux MZ masculins 0,62 61 
Jumeaux MZ féminins 0,66 107 
Jumeaux DZ masculins 0,52 38 
Jumeaux DZ féminins 0,47 59 
Jumeaux de sexe opposé 0,36 43 
tif, alors 5 paires monozygotes devenaient concor-
dantes, tandis qu'une seule paire dizygote s'ajoutait à 
la concordance dizygote. Une étude plus imposante et 
récente (Le-Couteur et al, 1996) a comparé 20 paires de 
jumeaux dizygotes de même sexe et 28 paires de 
jumeaux monozygotes. Chaque paire était de même 
sexe, et un des jumeaux était autiste. Même si les symp-
tômes étaient très hétérogènes, la concordance mono-
zygote était beaucoup plus élevée que la concordance 
dizygote. D'autres études du même type arrivent à des 
taux de concordance pour l'autisme sirnilairement dis-
sociés pour les cohortes de jumeaux mono- e t dizy-
gotes. Qu'on traite l'auti sme comme une maladie à 
expression hétérogène ou qu 'on y impose une structure 
diagnostique très rigoureuse, on arrive à la conclusion 
d'une composante héréditaire extrêmement importante. 
Par ailleurs, l 'autisme court dans les familles : le risque 
pour la fratrie étant de 2 p.l 00 - ce qui représente un 
risque 50 fois plus élevé que dans la population géné-
rale (Spence, 1976). Les trois quarts des autistes étaient 
de sexe masculin. Mais en fait, il existe au moins sept 
gènes distincts qui aient été relevés comme étant signi-
ficativement corrélés à l'autisme (Smalley et al, 1998). 
On a mentionné ailleurs dans ce livre l'existence 
d'un sous-type d'autisme héréditaire, celui découlant 
d'une mutation du gène FMR-1 situé au site chromo-
somique Xq27 .3 (Jinorose et al, 1997). On sait que 
Paires homme/femme Zygotie incertaine 
HOMME FEMME PAIRE PAIRE 
HOMME/ HOMME/ 
DZ DZ HOMME FEMME 
1547** 1547** 112 70 
172** 24** 40 6 
6** 6** 10 0 
166** 18** 30 6 
0,25 0,00 
0,04 0,25 0,40 0,00 
ceci ne représente qu'un seul des multiples types étio-
logiques de l'autisme. Avec une cohorte comprenant 
des patients avec manifestations autistes, Klauck et al 
(1997) ont trouvé qu'une variante du gène sérotoni-
nergique 5-HTILPR était significativement associée 
à 1' autisme. 
Hyperactivité 
Il est bien connu que l'hyperactivité court dans les 
familles (Stevenson et al, 1993). Comme c'est le cas 
pour les autres troubles du comportement à hérédité 
polygénique, on ne fait que commencer à identifier des 
gènes déterminants et leurs mécanismes pathogé-
niques. Dans le cas de l'hyperactivité, Rowe et al 
(1998) ont trouvé une association entre l'hyperactivité 
avec déficit attentionne! et le gène DATI (gène déter-
minant le transport de la dopamine et facilitant sa 
recapture). Us se sont intéressés à ce gène parce que les 
médicaments utilisés pour contrer 1 'hyperactivité, 
méthylphénidate ou amphétamine, inhibent la recap-
ture de dopamine. On a aussi rapporté des mutations 
des gènes D4 (Smalley et al, 1998). Le syndrome d'hy-
peractivité, avec ou sans déficit attentionne! est beau-
coup plus fréquent chez le sexe masculin. 
Schizophrénie infantile 
Nous avons vu au tableau 9-XV que la schizophré-
nie est considérée par les généticiens comme étant une 
l_!laladie à transmission multifactorielle (polygénique). 
A défaut des preuves biomoléculaires, que 1' on attend 
impatiemment, les seules indications pertinentes, du 
point de vue de l'hypothèse génétique, restent actuel-
lement l'analyse des lignées, des jumeaux, et des 
constellations de symptômes pathologiques. Il faut 
dire que des données très préliminaires suggèreraient 
un rôle dans la schizophrénie d'une mutation de gène 
5-HTILPR, un gène qui contribue à la synthèse de la 
sérotonine (Malhotra et al, 1998). Le tableau 9-XXVI 
présente les résultats des principales investigations 
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TABLEAU 9-XXVI. -CONCORDANCE DE LA SCHIZOPHRÉNIE DANS LES ËTUDES DE JUMEAUX. 
MONOZYGOTES DIZYGOTES 
Chercheur A nnée Pays #affecté 
Kali mann 1946 Etats-Unis 120 
Slater 1953 Royaume-Uni 24 
lnouye 1961 Japon 33 
Kringlen 1966 Norvège 19 
Gottesman et Shields 1966 Royaume-Uni JO 
Cavalli 1971 Etats-Unis 69 
Fischer 1966 Danemark 3 
individuelles ayant comparé les concordances entre 
jumeaux mono- et dizygotes. 
Les investigations les plus importantes sur la schi-
zophrénie en génétique, représentant un effort de 
recherche monumental, sont celles réalisées sur 
des enfants adoptifs. Il est toujours possible d ' argu-
menter que les fam illes qui adoptent des enfants de 
schizophrènes sont potentiellement dysfonction-
nenes au point de pouvoir favoriser l'émergence de 
la schizophrénie chez l'enfant adopté. Heston (1970) 
#total p. lOO #affecté #total p. lOO 
174 69 53 517 JO 
37 65 10 112 9 
55 60 2 17 12 
50 38 13 94 14 
24 42 3 33 9 
203 34 26 222 12 
JO 30 0 8 0 
a réalisé une de ces investigations importantes. Il a 
trouvé que les enfants d'une mère schizophrène, éle-
vés par des parents normaux, deviennent néanmoins 
schizophrènes beaucoup plus souvent que les 
enfants biologiques de mères normales comparables 
aux mères adoptives en question. Cannon et al 
(1998) estiment l' héritabilité de la schizophrénie à 
0,83. Les tableaux 9-XXVII et 9-XXVIII illustrent 
cela, ainsi que quelques éléments du spectre hérédi-
taire de la maladie. 
TABLEAU 9-XXVJI. - CARACTÉRISTIQUES D'INDIVIDUS NÉS D'UNE MÈRE SCHIZOPHRÈNE ET ÉLEVÉS DANS DES FOYERS ADOPTIFS OU 
NOURRICIERS (EXPÉRIMENTAUX), ET D'INDIVIDUS NÉS D'UNE MÈRE NORMALE ET ÉLEVÉS DE FAÇON SIMILAIREa. 
I TEM 
Nombre de sujets 
Nombre de mâles 
Âge, moyenne (années) 
Nombre adopté 
MHSRS, moyennesb 
Nombre avec schizophrénie 
Nombre avec défic ience mentale (QI 70)C 
Nombre avec personnalité antisociale 
Nombre avec trouble névrotique de la personnalitéd 
Nombre ayant passé p l us d 'un an dans une institution 
pénale ou psychiatrique 
Nombre total d'années d 'incarcération 
Nombre de criminels 
Nombre servant dans les forces armées 
Nombres renvoyés des forces armées pour des raisons psychiatriques 
ou comportementales 
G roupe social , premier foyer, moyennee 
Groupe social, présent, moyen nee 
QI, moyenne 
A nnées à l 'école, moyenne 
Nombre d'enfants, total 
Nombre de divorces, total 
Nombre jamais mariés, > 30 ans 
GROUPE 
CONTROLE 
50 
33 
36,3 
19 
80, 1 
0 
0 
2 
7 
2 
15 
2 
17 
4,2 
4,7 
103,7 
12,4 
84 
7 
4 
GROUPE 
EXPÉRIMENTAL 
47 
30 
35,8 
22 
65,2 
5 
4 
9 
13 
li 
112 
7 
21 
8 
4,5 
5,4 
94,0 
11 ,6 
71 
6 
9 
PROBABILITÉ 
0,0006 
0,024 
0,052 
0,017 
0,052 
0,006 
0,054 
0,02 1 
a- Heston, L.L. ( 1970) The genetics of schizophrenia and schizoïd disease. Science, 167, 251. b- Le MHSRS est une estimation globale 
de la psychopathologie, s'étalant de 0 à 100 avec diminution de la psychopathologie. Moyenne du groupe total, 72.8; SD, 18,4. c- Un 
déficient mental était aussi schizophrène ; un autre avait une personnalité antisociale. d- Duplication considérable apparaît sous l ' inscrip-
tion « trouble névrotique de la personnalité>>; cette désignation inclut les sujets diagnostiqués comme ayant des types variés de désordres 
de la personnalité et de névroses, leur trouble psychiatrique étant jugé comme un handicap significatif. e- Groupe 1 :classe sociale la 
plus élevée; groupe 7, la moins élevée. 
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TABLEAU 9-XXVIll. - CARACTÉRISTIQUES D'INDIVIDUS NÉS 
D'UNE MfoRE SCHIZOPHRfoNE ET ÉLEVÉS DANS DES FOYERS ADOPTIFS 
OU NOURRICIERS (EXPÉRIMENTAUX), ET D'INDIVIDUS NÉS D'UNE 
MÈRE NORMALE ET ÉLEVÉS SIMILAJREMENT (RÉSUMÉ). 
RÉSUMÉ DE L'ÉTUDE DE HESTON SUR L'ADOPTION 
CATÉGORIE SUJETS SUJETS 
CONTRÔLES EXPÉRIMENTAUX 
Nombre de sujets 50 47 
Nombre diagnostiqués comme 0 5 
étant schizophrènes 
Nombre avec déficience mentale 0 4 
(QI< 70) 
Nombre avec personnalités 2 9 
antisociales 
Nombre avec désordres 7 13 
névrotiques 
Nombre incarcérés dans des 2 11 
institutions pénales 
ou psychiatriques 
Note: les sujets contrôles représentent les personnes nées d'une 
mère normale, et les sujets expérimentaux, les personnes nées 
d'une mère schizophrène (Heston, 1970). 
Le plus important, toutefois, en clinique, est d'arri-
ver au bon diagnostic, et par conséquent, au bon 
traitement. Souvent, le syndrome héréditaire sera 
immédiatement reconnu par le clinicien compétant 
directement par la constellation phénotypique. Évidem-
ment, les contributions de l'hérédité et de l'environne-
ment sont plus difficiles à départager lorsqu'on a affaire 
à des désordres qui se limitent aux comportements. Le 
tableau 9-XXIX présente une synthèse très partielle de 
résultats de recherches génétiques sur des jumeaux por-
teurs de syndromes du comportement touchant l'enfant. 
Trouble obssessionnel compulsif 
Le trouble obssessionnel compulsif (TOC) court 
dans les familles. On note que le spectre héréditaire, 
comme c'est le cas pour la plupart des psychopatho-
logies, est assez hétérogène puisque des chercheurs 
comme Yang et al (1998) trouvent que la parenté de 
premier degré présente des désordres de schizophré-
nie, des désordres affectifs et des syndromes de tics à 
52,0 p.lOO, 26,0 p. lOO et 90,9 p. lOO, respectivement, 
plutôt que les 0, 3, 6 p.lOO et 7,2 p.J 00 observés chez 
les contrôles (P < 0,01). 
McDougle et al (1998) ont trouvé une association 
entre le TOC et le polymorphisme du gène de séroto-
nine SLC6A4. Ce gène code pour une protéine sen-
sible au traitement de choix pour le TOC, c'est-à-dire 
l'inhibiteur de recapture de la sérotonine. Toutefois, 
un gène codant pour une enzyme de catalyse de la 
noradrénaline et de la dopamine semble aussi mani-
fester une forme inhabituelle dans le TOC. Il s'agit du 
gène du catéchol-0-méthyltransférase (COMT). Une 
variante de ce gène a pour effet de multiplier cette 
enzyme par trois ou quatre, et c'est cette variante qui 
est plus fréquente dans les TOC d'après Karayiorgou 
et al (1997). 
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Chapitre 10 
LES SYNDROMES CHROMOSOMIQUES 
Dans ce chapitre, nous allons d'abord brièvement 
présenter la nomenclature normale et pathologique de 
l'analyse chromosomique. Ensuite, nous verrons les 
principales causes d'aberrations chromosomiques, 
leurs signes cliniques, la neurologie générale de 
l'aberration chromosomique, et ensuite, plus particu-
lièrement, les neuropathologies liées spécifiquement 
à chaque type d'aberration chromosomique (aneuso-
mies, aneuploïdies). 
Les syndromes chromosomiques font l'objet d ' un 
chapitre à part des questions d'hérédité parce que les 
syndromes chromosomiques ont toujours été considé-
rés comme n'étant pas héréditaires du tout- ils sont 
dénommés «congénitaux» et sont considérés comme 
non transmissibles. Cette conception est destinée à 
évoluer puisqu'on découvre depuis quelques années 
des aberrations génétiques qui sont: 1) transmissibles; 
2) qui produisent des cassures chromosomiques (ex : 
le syndrome X-fragile, voir le chapitre précédent). 
Bref, bien qu'elles soient effectivement des accidents 
de la nature, les aberrations chromosomiques peuvent 
aussi, parfois, découler de processus héréditaires. Les 
aberrations chromosomiques sont assez fréquentes 
puisqu'une aberration chromosomique est détectable 
chez un bébé vivant sur 200, et ceci ne représente que 
la pointe de l'iceberg puisque la grande majorité des 
aberrations chromosomiques provoquent un avorte-
ment spontané. Spreen, Risser et Edgell ( 1995) pré-
sentent les fréquences absolues d'une diversité 
d'aberrations chromosomiques dans des corpus de 
naissances consécutives. La fréquence totale de 
l'aneusornie se situerait entre 11550 et 11650, tandis 
que la fréquence du réarrangement chromosomique se 
situerait entre 11350 et 11500. Le risque pour la triso-
mie 13 serait de 117 100, celui pour la trisomie 18 
serait de 1/3 700, et celui pour la trisomie 21 serait de 
11650. Le risque total d' un réarrangement euploïde 
autosornique serait de 11520, tandis que celui pour un 
réarrangement aneuploïde serait de 1/2 000. D ' après 
ces auteurs, le sexe masculin présente deux fois plus 
de risque pour les aberrations autosomiques ! ! ! Nous 
sommes incapables de fournir une explication de cette 
différence extraordinaire entre les sexes (Jacobs et al, 
1965, et DeMyer, 1975, pour les données de base). 
NOMENCLATURE CARYOTYPIQUE 
La meilleure métaphore pour caractériser l'aberra-
tion chromosomique est celle d'accident de la nature. 
C'est au moment de la méiose, alors que les chromo-
somes paternels et maternels départagent leurs conte-
nus dans l'élaboration de la descendance, que ces 
accidents peuvent se produire. L'analyse biomolécu-
laire des chromosomes, en clinique, s'appelle caryo-
type. Le typage chromosomique s'est beaucoup 
perfectionné sur le plan technique, en particulier en ce 
qui a trait à notre capacité actuelle de bien repérer les 
bandes chromosomiques apparaissant en blanc, gris ou 
noir- avec la coloration appropriée. L'analyse respecte 
un certain nombre de conventions : les chromosomes 
sont classés par ordre de grandeur et par la position du 
centromère, le premier étant le plus grand (c'est pour-
quoi les trisomies viables ont tendance à toucher les 
derniers chromosomes (15, 17, 18, 21), les bras courts 
(dénommés p par convention) sont placés en haut et les 
bras longs (dénommés q par convention) en bas, ils 
sont placés par paire, et ils sont regroupés en classes (la 
classe A contient les trois premières paires, B les qua-
trième et cinquième paires, C les sixième à douzième 
paires, D les treizième à quinzième paires, E les sei-
zième à dix-huitième paires, F les dix-neuvième et 
vingtième paires, G les vingt-et-unième et vingt-
deuxième paires. La vingt-troisième paire est consti-
tuée par les chromosomes sexuels ou gonosomes 
désignés X et Y (Hynd et Willis, 1988, pour un bon 
compte rendu de cette terminologie); (figure 10-1). 
CARYOTYPE ANORMAL 
L'absence anormale d'un élément est désignée par 
le signe de soustraction (-) tandis que la présence 
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p p 
q q 
1 2 3 4 5 
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FIGURE 10- 1. - ScHÉMATISATION DES CHROMOSOMES HUMAINS. Notez Je rang croissant en fonction du volume du chromosome, les 
groupes par lettres, les bandes Giemsa, et la typologie autosomique-gonosomique. 
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confondues avec les désordres transmissibles généti-
quement (de génération en génération, voir le chapitre 
précédent) d' une part, ni avec les désordres causés par 
un environnement placentaire malsain (tabagisme, toxi-
comanie, plombémie maternelle, hyperplasie surré-
nalienne maternelle, etc.) qui n'altèrent en aucune 
façon les chromosomes - mais qui peuvent tout autant 
détruire le cerveau ou même entraîner la mort du fœtus. 
IDENTIFICATION PHÉNOTYPIQUE 
DES ABERRATIONS CHROMOSOMIQUES 
Chaque chromosome, sauf le petit chromosome Y 
(voir le chapitre précédent), contient des dizaines de 
milliers de gènes qui ont des effets à différents moments 
sur une multitude d'organes et systèmes, ceux-ci étant 
constitués des mêmes éléments (acides, bases, protéines, 
enzymes, hydrates de carbone, sucres, lipides, etc.) 
organisés de manières différentes. En conséquence, 
chaque aberration chromosomique porte atteinte à plu-
sieurs systèmes, à plusieurs organes. D'ailleurs plusieurs 
aberrations chromosomiques sont incompatibles avec la 
vie. D'après Hynd et Willis (1988), toutes les aberra-
tions autosomiques portent atteinte au système nerveux. 
Le tableau 10-II présente une liste des marques, c'est-à-
dire des anomalies visibles à l'examen superficiel, les 
plus fréquemment rencontrées dans les cas vivants 
d'aberration chromosomique. 
TABLEAU 10-Il. - INDICATIONS CLINIQUES POUR ÉTUDES CHROMOSOMIQUES. 
LOCALISATION ANATOMIQUE 
Cuir chevelu 
Oreilles 
Yeux 
Nez 
Philtrum 
Langue 
Mandibule 
Cou 
Sternum 
Abdomen 
Appareil urogénital 
Phallus 
Extrémités 
Peau 
Abdomen 
TRAITS CARACTÉRISTIQUES 
Défaut du cuir chevelu (fréquemment occipital) 
Epi postérieur des cheveux 
Petites 
Creux pré-auriculaires 
Inclinaison vers le haut (mongoloïde) 
Microphtalmie, anophtalmie 
Cyclopie ou hypotélorisme sévère 
Colobome (iris) 
Rétinoblastome 
Pont nasal élevé 
Très court 
Cri du chat 
Petite bouche difficile à ouvrir 
Bouche de poisson avec coins tournés vers le bas 
Proéminent 
Palmé 
Court 
Atrésie duodénale 
Sténose pylorique 
Reins polykystiques 
Omphalocèle 
Atrésie anale 
Scrotalisation 
Œdème 
Hypoplasie radiale (ex: pouces) 
Synostose radiale ulnaire 
Doigts chevauchants avec dysplasie des ongles 
Dermatogl yphes 
Arches basses 
Loupes ulnaires basses 
Arche tibienne 
Pied en berçoir avec talons proéminents 
Polydactylie 
Chéloïdes (caucasiens) 
Hémangiomes persistants à des endroits peu usuels 
Gynécomastie 
Une seule artère ombilicale 
Organes génitaux ambigus 
ANOMALIES CHROMOSOMIQUES 
Tri-13; 4p-
Tri-21; 18q 
Syndrome des yeux du chat 
Tri-21 ; 18q-
Tri-13; 13q-
Tri- 13; 18q-
4p-; Syndrome des yeux du chat 
13q-
Tri-13; 21-q-; 13q-
4p-
5p-
Tri-18 
4p- ; 5p-; 13q-
Syndromes à X multiples; 18q-
XO (Turner) 
Tri-1 8 
Tri-21 
21-q-
xo (Turner) 
Tri-18, Triploïdie 
Syndrome des yeux du chat ; 
13q-; Tri-18; Tri-8 
Tri-13 
45 ;XO 
Tri-18; 13q- ; 4p-
Syndromes X multiples ; Tri-18 
Tri-18 
Tri-18 
Tri-21 
Tri-21 
Tri- 13; Tri-1 8 
Tri-13 
XO; 2 1q-
XO 
XXY 
Tri-18 
XXY 
En plus de ces manifestations grossières, on peut 
soupçonner l'aberration chromosomique par la pré-
sence de traits comme les anomalies endocriniennes, 
des anomalies de plusieurs organes (effet hétéro-
trophes), le retard de croissance intra-utérin ou post-
natal, le retard mental sévère (Neuhaeuser et Opitz, 
1975). 
NEUROLOGIE ET NEUROPSYCHOLOGIE 
DES ABERRATIONS CHROMOSOMIQUES 
L'ensemble des anomalies importantes sur le 
plan neurologique peut se résumer, si l'on veut, à cinq 
sphères principales : les malformations céphalocrâ-
niennes, le retard mental, les troubles du tonus 
musculaire, les microcéphalies, et les déformations 
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méridiennes. Les déformations méridiennes incluent : 
1) les anomalies mi-faciales comme l'épicanthus, le 
pont nasal aplati, l'hyper- ou l'hypotélorisme et 
d'autres malformations du nez et des yeux; et 2) la 
dysmorphose crânienne et spinale. Les tableaux lü-
III, 10-IV et 10-V présentent la distribution de ces 
traits en ce qui concerne les monosomies autoso-
miques partielles et les trisomies autosomiques par-
tielles et complètes, les plus fréquentes. 
DÉLÉTIONS 
Il existe un grand nombre de délétions chromoso-
miques (absence d'une partie du chromosome) com-
patibles avec la vie, ainsi qu'en témoigne le tableau 
10-III. Le syndrome X-fragile (voir le chapitre sur la 
TABLEAU 10-lll.- SYNOPSIS NEUROLOGIQUE DES MONOSOMIES AUTOSOMIQUES PARTIELLES. 
MONOSOMIE MALFORMATIONS RETARD HYPERTONIE OU MICROCÉPHALIE DÉFORMATIONS 
PARTIELLE MULTIPLES MENTAL HYPOTONIE MÉRIDIENNES 
4p- +- ++ Hypertonie Microcéphalie ++ 
Sp- +- ++ L'un ou l'autre Microcéphalie + 
9p- + + Hypertonie +-
llq- + ++ +-
12p- +- + Microcéphalie 
13q- +- ++ Microcéphalie + 
18p- +- ++ Hypertonie Microcéphalie + 
18q- +- ++ Hypertonie Microcéphalie + 
2lq- + + Hypertonie M icrocéphalie + 
22q- + + Microcéphalie + 
Note : +-; +et ++ = fréquence ou sévérité ; espace en blanc = absence de documentation solide. 
TABLEAU 1 0-IV. -SYNDROMES DE MICRODÉLÉTION. INFORMATIONS D'APRÈS ANDERSON, 1998. 
DESCRIPTION ET NOM DU SYNDROME 
Dysplasie artériohépatique 
(Syndrome d' Alagille) 
Déficience mentale- Hémoglobine Hl alpha-thalassémie 
Choroïdérémie, surdité, fente palatine et déficience mentale 
DiGeorge/Syndrome vélocardiofacial 
Dystrophie musculaire de Duchesne 
Céphalopolysyndactylie de Greig 
Holoprosencéphalie 
Syndrome de Kali mann 
Syndrome Miller-Diecker 
Syndromes Prader-Willi et Angelman 
Rétinoblastome 
Syndrome Rubinstein-Taybi 
Syndrome Smith-Magenis 
Syndrome trichorhinophalangien (Langer-Giedon) 
Syndrome de Williams 
Tumeur de Wilms, aniridie, anomalies génitales et déficience mentale 
SITE DE LA DÉLÉTION 
20p ll.23p 12.2-
l6pl3.3-
Xq21-
22qll-
Xp21-
7pl3-
7q34-
Xp22.8-
7pl3-
15ql2 
13ql4.11 
16pl3.3 
17pll.2 
8q24.1 
7qll-23 
llpl3 
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TABLEAU 10-V.- SYNOPSIS NEUROLOGIQUE DES TRISOMIES COMPLÈTES. 
TRISOMIE MALFORMATIONS RETARD HYPERTONIE OU MICROCÉPHALIE OU DÉFORMATIONS 
COMPLÈTE MULTIPLES MENTAL HYPOTONIE MACROCÉPHALIE MÉRIDIENNES 
+8 + + Hypertonie +- ++ 
+9 +- +- Microcéphalie 
+13 + + L'un ou l'autre Microcéphalie ++ 
+18 + + Hypertonie Macrocéphalie + 
+21 + + Hypertonie Microcéphalie + 
+22 + + M icrocéphal ie 
Triploïdie ++ ++ Hypertonie Macrocéphalie ++ 
Note : +-; +et++= fréquence ou sévérité; espace en blanc =absence de documentation solide. 
neuropsychologie du développement des sexes) est 
une délétion. La maladie dite du Cri du Chat, décrite 
par Lejeune et al en 1963 résulte d'une délétion du 
bras court du chromosome 5. Le phénotype inclut un 
développement prénatal sous la norme, la microcé-
phalie, un visage lunaire, l'hypertélorisme, l'hypoto-
nie, des oreilles basses et angulaires, la débi lité 
profonde, ainsi que le cri plaintif évoquant le miaule-
ment du chat. Les complications fréquentes incluent 
les infections respir.atoires, les otites moyennes, les 
troubles gastro-intestinaux. La pathologie est très 
variable et dépendrait, pense-t-on, de l'ampleur de la 
délétion du bras court du chromosome. Le tableau 10-
111 présente 10 syndromes avec atteinte du système 
nerveux résultant chacun d' une délétion d'une partie 
spécifique d'un chromosome donné. 
La délétion chromosomique peut être trop petite 
pour être détectée au caryotype standard, dans ce cas 
on parle de microdélétion. Des techniques à haute 
résolution peuvent alors être mobilisées. Aussi petite 
que soit la délétion, les conséquence sur la physiono-
mie et le psychisme peuvent être majeures comme en 
témoigne le tableau 10-IV. 
TRISOMIES 
La plupart des trisomies sont mortelles. Parmi celles 
qui sont compatibles avec la vie, les plus fréquentes 
sont le syndrome de Down (21 + ), Je syndrome de 
Patau ( 13 +)et le syndrome d 'Edwards (18 +). 
Le syndrome de Down (dénommé aussi à tort, mon-
golisme, à cause du pli épicanthique caractéristique) 
est le résultat d' un chromosome surnuméraire sur la 
21e paire dû à une division cellulaire anormale lors de 
la méiose, ou à une translocation d'un chromosome à 
un autre (généralement de 21 à 14 ). Les défauts de 
translocation sont indépendants de l'âge maternel, tan-
dis que la fréquence des trisomies véritables augmente 
avec l' âge de la mère. Les manifestations neurolo-
giques primaires du syndrome de Down sont le retard 
mental et l'hypotonie. Une démence prématurée peut 
se produire, dès la première ou deuxième décennie. 
Les changements neuropatholog iques incluent des 
enchevêtrements neurofibrillaires et des plaques 
séniles, suggérant un vieillissement prématuré du cer-
veau. Les problèmes systémiques sérieux associés au 
syndrome de Down incluent des anomalies cardiaques 
congénitales majeures (plus communément anomalie 
septale ventriculaire et canal artériel systémique) et des 
anomalies gastro-intestinales (atrésie duodénale). Les 
manifestations cliniques du Syndrome de Down sont 
nombreuses et comprennent : 
-faible poids de naissance; 
- petite stature ; 
- retard mental ; 
- hypotonie; 
-joints hyperextensibles; 
- épicanthus ; 
-taches de Brushfield sur 1' iris; 
-oreilles basses; 
- langue pendante; 
-sillon transversal de la paume (pli simien); 
-petits doigts incurvés. 
On trouve une liste beaucoup plus exhaustive des 
signes, stigmates et symptômes du syndrome de Down 
dans Sundheim et al (1998). La longévité est diminuée 
à cause des complications des anomalies cérébrales de 
type AJzheimer, cardiaques et gastro-intestinales, tout 
comme une susceptibilité accrue aux infections et une 
incidence accrue de leucémie. Une séméiologie des tri-
somies complètes est présentée au tableau 10-V et des 
trisomies partielles au tableau l 0-VI. 
Le tableau 1 0-VII présente les anomalies les plus 
fréquentes du système nerveux en rapport avec les 
désignations génotypiques. 
MONOSOMIE 
La monosomie est l'état résultant de la perte d'un 
chromosome entier, se traduisant par la présence dans 
une cellule diploïde d'un seul des deux chromosomes 
correspondant à une paire déterminée. La perte com-
plète d'un autosome est létale avant le terme de la 
grossesse. La seule monosomie compatible avec la 
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TABLEAU 10-Vl.- SYNOPSIS NEUROLOGIQUE DES TRISOMIES AUTOSOMIQUES PARTIELLES. 
TRISOMIE MALFORMATIONS RETARD HYPERTONIE OU MICROCÉPHALIE OU DÉFORMATIONS 
PARTIELLE MULTIPLES MENTAL HYPOTONIE MACROCÉPHALIE MÉRIDIENNES 
lq + +- Macrocéphalie 
2q + +- + Hypertonie +-
2p + +- ++ 
3q + + ++ 
4p+ + ++ L' un ou l'autre Microcéphalie +-
4q+ +- + Hypertonie Microcéphalie 
5p+ +- ++ Hypertonie Macrocéphalie 
7q + +- + Hypertonie +-
8p+ +- + Macrocéphalie 
8q + +- + Microcéphalie 
9p+ +- ++ Microcéphalie 
IOp+ +- + Hypertonie Microcéphalie 
IOq + +- + 
llp+ +- + Hypertonie 
llq + +- ++ Microcéphalie +-
12p+ + + 
13q + + + M icrocéphal ie +-
14q + +- + Microcéphalie +-
J5q + + ++ 
22q + + + Microcéphalie 
Note : +- ;+et++= fréquence ou sévérité; espace en blanc= absence de documentation solide. 
vie est le syndrome X (0) de Turner (voir Le chapitre 
portant sur La neuropsychologie du développement 
des sexes). 
NEUROPSYCHOLOGIE DES SYNDROMES 
GONOSOMIQUES 
Il y a un nombre limité de possibilités d' aberrations 
de gonosomes complets (aneuploïdies) : chacun peut 
être absent ou surnuméraire. Les plus connues, et fré-
quentes, sont la monosomie X (0), dénommée syndrome 
de Turner, et la trisomie XXY, dénommée syndrome de 
Klinefelter. Mais on a aussi étudié la trisomie XYY 
dénommée syndrome de Lombroso (ou à tort, « triso-
mie du crime») et la trisomie XXX dénommée syn-
drome Tri plo-X (ou à tort, de la « superfemelle » ). La 
monosomie Y (0) est incompatible avec la vie. 
Le tableau 10-VIII présente la distribution de ces 
traits en ce qui concerne les anomalies gonosomiques 
les plus fréquentes. 
Les femmes avec syndrome de Turner (XO) (envi-
ron 1 naissance sur 10 000 filles) sont trapues, ont un 
cou large et palmé, sont de petite taille, ont une per-
sonnalité tranquille, réservée et immature. Elles sont 
stériles, leurs ovaires étant sévèrement dysgéné-
siques. Les femmes XO ont une orientation hétéro-
sexuelle mais sans grande libido, et ont une pulsion 
maternelle normale. Ceci est d 'autant plus étonnant 
que cette identité et orientation sexuelle se fixent 
ainsi sans la présence des hormones gonadiques, ce 
qui signifie, en bref, que le prototype féminin est 
celui de base de notre espèce, non seulement en ce 
qui a trait à la morphologie corporelle, mais même 
à l'identité et à l' orientation sexuelles (Money, 
1993). L'espérance de vie des femmes XO est sub-
normale. Il est à noter qu'il existe plusieurs varia-
tions en mosaïque de l'aberration gonosomique. On 
pense que leur hémisphère gauche se développerait 
plus rapidement que l' hémi sphère droit pendant le 
développement fœtal, ce qui expliquerait leurs fai-
blesses sur des épreuves visuospatiales (Money, 
1973 ; Netley et Rovet, 1988); (tableau 10-IX et 
figure 10-2). 
Les hommes avec syndrome de Klinefelter (XXY) 
(environ 1 naissance sur 1 lOO garçons) sont grands 
de taille, mais ont un appareil génital externe atrophié 
(hypo-orchidisme) et des testicules dystrophiques 
(sclérohyalinose des tubes séminifères)- sans toute-
fois être nécessairement stériles, et peuvent présen-
ter une gynécomastie. Ils ont généralement une 
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TABLEAU 10-VII.- ANOMALIES CHROMOSOMIQUES ASSOCIÉES À DES MALFORMATIONS DU SYSTÈME NERVEUX. 
ANOMALIES PHÉNOTYPIQUES DÉSIGNATIONS GÉNOTYPIQUES 
Cerveau et crâne 
Microcéphalie (1);3p+;4p-;4p+;5p-;r(6);9p+;+9; IOq+; llp+ ; 12p-;+ 13; 13q-;r(l3); 
+ 18; 18p-; 18q-; r ( 18); + 20; + 21 ; 21 q-; triploïdie, tétraploïdie; XXXXY 
Brachycéphalie 
Dol ichocéphal ie 
Trigonocéphalie 
Tunicéphalie 
Anomalies de fontanelle 
et/ou de suture 
Anencéphalie 
Holoprosencéphalie 
Hypoplasie cérébelleuse 
Microgyrie 
Agénésie du corps calleux 
Fusion des ganglions de la base 
Anomalies des nerfs crâniens 
Myélinisation insuffisante 
Hydrocéphalie 
Malformation Arnold-Chiari 
Selle turcique anormale 
Moelle épinière et colonne 
Méningomyélocè1e 
Spina bifida 
Hémivertèbre 
Fusion incomplète des arcs vertébraux 
du bas de la moelle épinière 
Agénésie vertébrale lombaire 
Vertèbres fusionnées 
Vertèbres lombaires surnuméraires 
Scoliose 
Cyphose 
3p +; 6p +; 9p +; lOq +; + 2 1; 22 
4p + ; 9q + ; + 9 ; 1 Op + ; + 18 ; r (21) 
9p-; llq-
12p+ 
r(l );4p-;7q+;+8;9p-;+ 13; 13q-; 
+ 18; + 21 ; triploïdie; tétraploïdie; XXXXY 
Partielle+ Il; r (13) 
+ 13; 13q-; r (13); + 18; 18p-; r (18) triploïdie 
+13;+18 
+ 18 
+ 8; + 13; + 18; triploïdie 
+13 
13; + 18; 18q-; xo 
+ 18; +21 
+ 13; + 18; triploïdie 
triploïdie 
xo 
+ 13; + 18; triploïdie 
+ 8; xo 
Sp-; + 18; 21q-
+21 
13q-; r ( 13) 
+ 18; xo 
+8 
Sp-; 7q +; + 18; 18p-; + 20 ; XO; XYY; XXXXY 
7q +; 18p-; + 20 
TABLEAU 10-VIII.- SYNOPSIS NEUROLOGIQUE DES ABERRATIONS GONOSOMIQUES PARTIELLES. 
ABERRATION MALFORMATIONS RETARD HYPERTONIE OU MICROCÉPHALIE 
GONOSOMIQUE MULTIPLES MENTAL HYPOTONIE 
45, X (Turner) + +- +-
47, XXY (Klinefelter) +- +- +-
Triplo-X +- +-
XYY (Polysomie Y) +- +-
Note: +-:+et++= fréquence ou sévérité;-= aucun problème n'est noté. 
TABLEAU 10-IX. -ASPECTS CLINIQUES DU SYNDROME DE TURNER. VOIR AUSSI WHITE ( 1994). 
TYPE CARACTÉRISTIQUES 
Petite stature, cou court et palmé, poitrine ample, cubitus valgus, dysgénésie gonadique 
Petit poids à la naissance, absence de la poussée de croissance de la puberté 
Scoliose, genu valgum, exostose du tibius, métacarpes et métatarses courts 
DÉFORMATIONS 
MÉRIDIENNES 
Classique 
Croissance 
Squelettique 
Crâniofacial 
Cardiovasculaire 
Rénal 
Lymphatique 
Cheveux et peau 
Système nerveux 
Crâniosynostose, palais étroit, micrognathie, strabisme, rotation des oreilles, défauts de l'oreille interne 
Coarctation de l'aorte, valve aortique bicuspide, prolapsus de la valve mitrale, défaut septal, retour veineux anormal 
Rein en fer à cheval, double urètre unilatérale ou hypoplasie de l'urètre 
Lymphangiectasies intestinales, mains et pieds lymphœdémateux 
Ligne de chevelure postérieure basse, naevi pigmenti accrus, ongles hypoplasiques, variations des dermatoglyphes 
Retard de développement, agénésie du corps calleux 
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FIGURE 10-2.- PHYSIONOMIE D'UNE FEMME AVEC SYNDROME DE 
TURNER. Cette personne a un nombre normal d'autosomes, 
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rapide que le gauche pendant le développement fœtal, 
ce qui expliquerait les faiblesses dans les domaines 
verbaux (Netley et Rovet, 1988); (figure 1 0-3). 
Il existe aussi un syndrome (syndrome de La 
Chapelle, 46, XX), identifié en 1964, que l'on pour-
rait dénommer un pseudo-Kiinefelter. Ce syndrome 
est 10 à 15 fois moins fréquent que le syndrome de 
Klinefelter, mais est de phénotype très comparable à 
ce dernier, avec une taille inférieure et une gynéco-
mastie inconstante. Les testicules ont un aspect histo-
logique intermédiaire entre celui observé dans le 
syndrome de Klinefelter et celui du syndrome de Del 
Castille. Il n'y a pas de modification des dermato-
glyphes. La psychasthénie est fréquente mais sans 
agressivité ni tendance psychotique. L'existence d'un 
caryotype 46, XX chez des sujets possédant des tes-
ticules fait l'objet de diverses hypothèses : 1) translo-
cation réciproque entre des portions homologues de 
mais ne possède qu'un seul gonosome, le X. Notez la petite 140 
taille, la physionomie trapue, le cou palmé, l'ambiguïté des 
caractères sexuels secondaires, les genoux infléchis. 
personnalité tranquille et réservée, ont une orientation 
hétérosexuelle mais sans grande libido, et ont une 
intelligence normale faible ou déficiente. Certaines 
caractéristiques plus obscures du syndrome sont pré-
sentées au tableau 10-X. 
Il est à noter qu'il existe plusieurs variations de 
l'aberration gonosomique Klinefelter telles la variante 
XXXY, la variante XXXXY (syndrome de Fraccaro), 
le mosaïsme (syndrome de La Chapelle), etc. On 
pense que l'hémisphère droit a un développement plus 
TABLEAU 1 0-X. - CARACTÉRISTIQUES SECONDAIRES DU SYNDRO-
ME DE KUNEFELTER. 
Désordres du langage 
Dépendance à l'égard 
des parents 
Faible endurance 
Problèmes de rôles sexuels 
Faible estime de soi 
Intérêt faible envers 
l'environnement 
Passe-temps peu nombreux 
Intelligence verbale faible 
Hypospadias 
Gynécomastie 
Développement du langage tardif 
Onychophagie 
Préférence pour des jeux calmes 
Réactions faib les à la 
provocation 
Timidité et retrait social 
Niveau d'activité faible 
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fiGURE 10-3.- PHYSIONOMIE D'UN HOMME AVEC SYNDROME DE 
KLINEFELTER. Cette personne a un nombre normal d'auto-
somes, mais possède un gonosome en excès, nommément un 
X en plus du X et du Y. Notez les caractères sexuels ambigus 
(hypotrophie génitale, gynécomastie), le grand gabarit. Le 
niveau légèrement abaissé de testostérone en fait habituelle-
ment un individu glabre. 
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l'X et de l'Y; 2) mosa"ique chez des sujets klinefelté-
riens avec élimination de l'Y dans certaines cellules; 
3) mutation génétique. 
Les hommes avec syndrome de Lombroso (XYY) 
(environ 1 naissance sur 1100 garçons) sont fert iles, 
physionomiquement et systémiquement normaux, 
grands de taille, et sont souvent de faible intelligence. 
Une étude réalisée par Money a déterminé que sur un 
échantillon de 16 cas XYY, seulement deux étaient 
hétérosexuels. À la suite d'une enquête de Jacobs et 
al ( 1965), on a avancé que la fréquence du caryotype 
47, XYY était plus élevée chez des sujets débiles, 
TABLEAU 1 0-XI.- TAILLE, INTELLIGENCE, SCOLARITÉ ET CRIMINALITÉ CHEZ DES HOMMES AVEC ABERRATION GONOSOMIQUE COMPARÉS 
À DES ÉCHANTILLONS D' HOMMES NORMAUX APPARIÉS POUR L'ÂGE ET LES CONDITIONS SOCIO-ÉCONOMIQUES DES PARENTS. SOURCE : 
W ITHIN H A, MEDNICK SA, SCHULSING F. ET AL (1976). CRIMINALITY lN XYY AND XXY MEN. SCIENCE, 193, 550. 
NOMBRE DE CAS TAILLE (CM) I NTELLIGENCE (TEST ARMÉE) INDEX DE SCOLARITÉ 
Hommes XY 4096 187, 1 43,7 
H omm es XY sans dossier cr iminel 3715 187, 1 44,5 
Hommes XY avec dossier criminel 38 1 186,7 35,5 
Hommes XYY 12 190,8 29,7 
Homm es XYY sans dossier criminel 7 191,3 31,6 
Hommes XYY avec dossier cr iminel 5 190,2 27,0 
H ommes XXY 16 189,8 28,0 
xxv 
-~-~--- AVANTAGE DE L'HÉMISPHÈRE DROIT XO \ 
- - - --- - -- -- - - - - -·· -
AVANTAGE DE 
L'HÉMISPHÈRE GAUCHE 
Types 
d'habiletés 
xxv Verbales faibles Spatiales normales 
xx 
xv 
xo 
Légère supériorité 
verbale 
Légère supériorité 
spatiale 
Verbales normales 
Spatiales faibles 
./ 
~-r.,. l 
Effets 
d'inhibition 
Forte inhibition 
de droite 
à gauche 
Forte inhibition 
de gauche 
à droite 
Inhibition faible 
mais positive 
de gauche 
à droite 
Aucun 
xx xv 
Spécialisation 
hémisphérique 
Dominance 
à droite pour le 
traitement verbal 
et non verbal 
Spécialisation 
plus faible 
de l'hémisphère 
droit pour le 
traitement spatial 
Spécialisation 
supérieure à 
celle du sexe 
féminin 
Très réduite 
1,6 
1,6 
0,7 
0,6 
0,7 
0,5 
0,8 
FIGURE 10-4. - MODÈLE DU 
LIEN ENTRE LES CONFIGURA-
TIONS GONOSOMIQUES ET LA 
SPÉCIALISATION HÉMISPHÉRIQUE. 
Ce m odèle postule des gra-
dients de la v itesse du dévelop-
pement relatif des hémisphères 
en fonction des diverses con fi-
gurations gon·osomiques nor-
males et aberrantes. Ce modèle 
peut être considéré comme très 
controversé, et les mécanismes 
sous-j acents restent intégrale-
ment mystérieux . Voir Netley 
et Rovet, 1988. 
délinquants violents, criminels; on a, un peu vite sans 
doute, conclu que J'Y surnuméraire représentait le 
«chromosome du crime ». Cette conclusion ne doit 
pas être maintenue car le comportement de la majo-
rité des hommes 47, XYY ne diffère pas du compor-
tement de la majorité des 46, XY. Le phénotype est 
normal. La taille est généralement grande (1,80 à 1,86 
rn) (on retrouve, chez les sujets de plus de 2 rn, 10 
p.l 00 de double Y). La fécondité est normale en 
général. Les sécrétions hormonales ne sont pas modi-
fiées (tableau 1 0-XI). 
Les femmes porteuse du caryotype XXX (environ 
1 naissance sur 1 100 filles) sont généralement de 
grande taille, sont déficientes mentales ou d ' intelli-
gence normale faible, souffrent d' oligoménorrhées, 
mais ne sont pas nécessairement stériles. Leur géno-
type passe généralement inaperçu. On pense que leur 
hémisphère droit aurait un développement plus rapide 
que le gauche pendant le développement fœtal, ce qui 
expliquerait leurs faiblesses dans les domaines ver-
baux (Netley et Rovet, 1988). Leur identité sexuelle 
et orientation sexuelle correspondent à celles de la 
femme hétérosexuelle. 
Netley et Rovet ( 1988) ont présenté un modèle qui 
organise chronologiquement les vi tesses respectives 
de développement des hémisphères dans chacun des 
cas décrits plus haut (sauf XYY). Ce modèle est pré-
senté à la figure 10-4. 
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Chapitre 11 
SYNDROMES COMPORTEMENTAUX DE L'ENFANT 
EN ÂGE PRÉSCOLAIRE 
Comment regrouper les syndromes comportemen-
taux par catégories d'âge? Certains syndromes congé-
nitaux ne se manifestent que plusieurs années après la 
naissance (ex : schizophrénie juvénile). Certains syn-
dromes posent patfois problème avant l'âge scolaire, 
mais deviennent un handicap majeur, et ne sont dia-
gnostiqués, qu'à l'arrivée de l'enfant à l'école (ex : 
maladie de Gilles de la Tourette). Tout regroupement 
des syndromes comportementaux sera donc forcément 
relativement arbitraire. Toutefois, parce que le maté-
riel à couvrir est énorme, nous avons néanmoins 
décidé de nous y risquer. Nous présenterons dans le 
présent chapitre quelques syndromes congénitaux à 
manifestation précoce tels l'alcoolisme fœtal, le syn-
drome de Rett, l'autisme, la schizophrénie infantile, et 
les syndromes neurogènes comportant des comporte-
ments violents ou automutilatoires. Il s'est développé, 
dans la littérature nord-américaine une tendance à 
nommer l'autisme «désordre envahissant du dévelop-
pement». Nous nous permettons de juger que cette 
désignation est tout à fait inappropriée. n y a de nom-
Replis de la peau 
sur le côté nasal des yeux 
Petite circonférence de la tête 
Oreilles asymétriques -------
Petit nez courbé ---\f---1-
Arête indistincte entre 
le nez et la bouche 
Mince lèvre supérieure 
Petit menton 
breux désordres développementaux qui sont au moins 
aussi «envahissants » que l'autisme, comme le lecteur 
pourra aisément le constater à la lecture du présent 
chapitre. Parce que les chutes, et les abus traumatiques 
(coups, secousses) de la tête sont un risque pour le 
jeune enfant, nous traiterons ici de la question du trau-
matisme crâniocérébral. 
SYNDROME D'ALCOOLISME FŒTAL 
Ce syndrome aurait une prévalence de 0,4 à 3, l 
pour mille naissances aux Etats-Unis et affecterait 2-
10 p. lOO des enfants de mères alcooliques (Bukstein 
et al, 1998). La consommation excessive d'alcool pen-
dant la grossesse a des effets variables sur l'enfant: la 
déficience mentale, une croissance retardée, la rnicro-
céphalie, l'hyperactivité, l'hypotonie, des anomalies 
cardiaques, des hémangiomes, le pectus excavatum, 
ainsi qu'une série de dysmorphismes faciaux (Jones, 
1977) que nous résumons à la figure 11-1. On peut 
Front fuyant et étroit 
Paupières tombantes 
Inclinaison antimongoloïde 
Conque peu formée 
Petite ouverture des yeux, 
myopie, strabisme 
Hypoplasie du mandibule 
Mi-figure plate 
FIGURE 11-1. -PHYSIONOMIE 
ASSOCIÉE AU SYNDROME 
D'ALCOOLISME FŒTAL. L es 
cas les plus graves présen-
tent, en plus de subtils traits 
du visage, une microcépha-
lie, une agénésie du corps 
calleux, une dysplasie car-
diaque, et une déficience 
mentale. Voir Jones, 1977. 
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légitimement se questionner sur l'impact de facteurs 
tels la pauvreté, la rudesse du régime alimentaire, l' in-
suffisance du suivi médical, et tout autre aspect nocif 
du style de vie associé à l' alcoolisme de la mère. 
Toutefois, le modèle simien d'alcoolisme fœtal donne 
le même tableau de dysmorphismes faciaux et céré-
braux, les variables autres que l'alcool ayant été rigou-
reusement contrôlées. 
On peut dire que les dysmorphismes faciaux et céré-
braux sont les formes les plus graves d ' atteinte dans le 
syndrome d'alcoolisme fœtal. En effet, il faut que la 
mère ait consommé une grande quantité d'alcool pen-
dant le premier trimestre de la grossesse pour que les 
défauts de la ligne médiane soient apparents. Ceux-ci 
sont causés par une interférence sur la jonction des 
bourgeons faciaux de l'embryon (tableau 11-I). 
Toutefois, même si la mère ne boit que pendant le 
deuxième ou le troisième trimestre, le cerveau fœtal 
reste très sensible à l'influence toxique de l'alcool. 
On observe alors des désordres de la physiologie 
corporelle, et en particulier de celle du cerveau, désor-
dres qui se répercutent, bien entendu, dans le compor-
tement (tableaux 11-II et Il -III). 
Parmi les manifestations rares, on note l'agénésie 
calleuse, des dysmorphismes du tronc cérébral ou du 
cervelet, l' hydrocéphalie, des EEG anormaux, l'apha-
sie congénitale. Les investigations sur l 'animal ont 
permis de cerner la neuropathologie en ce qui a trait 
à la neuropharmacologie ainsi que la neurohistologie. 
On s'accorde pour conclure que la sérotonine et la 
norépinéphrine sont peu affectées, tandis que l'acé-
tylcholine, le glutamate et le GABA sont diminués. 
La myélinisation est anormale, et l'acide désoxyribo-
nucléique cérébral est diminué, voir Fisher ( 1985) 
pour un excellent compte rendu. 
Il est aussi important de prendre connaissance des 
TABLEAU 11-1.- DYSMORPHISMES ET ANOMALIES DES ORGANES 
DANS LE SYNDROME D'ALCOOLISME FO:.IAL. 
DÉSORDRE 
Hypertrophie surrénalienne 
Cardiopathie 
Microphtalmie 
Microcéphalie 
Dysmorphismes faciaux (sillon sous-
nasolabial fentes palpébrales, 
rétrognathie) 
Hémangiomes 
Pectus excavatum 
Dysmorphismes urogénitaux (rares) 
Agénésie calleuse (habituellement 
partielle et très rare) 
Holoprosencéphalie 
(à doses extrêmes seulement) 
Hypogénésie cérébelleuse 
et hippocampique 
RÉFÉRENCE 
Weinberg, 1989 
Davidson, 1989 
Weiss et al, 1989 
Day et al, 1989 
Clarren et al, 1987 
Fisher, 1985 
Fisher, 1985 
Ciociola et al , 1988 
Pratt et al, 1984 
Siebertetal , 1991 
Bonthius et al, 1991 
TABLEAU 11-ll.- PATHOLOGIE PHYSIOLOGIQUE ET HISTOLOGIQUE 
DU SYNDROME D'ALCOOLISME FŒTAL. 
DÉSORDRE 
Déficit en production de cortisol 
Métabolisme hippocampique du zinc 
Immunodépression transitoire 
Physiologie cérébrale cholinergique 
Déficits en somatomédine et 
hormone de croissance 
Physiologie tronculaire, diencé-
phalique et cérébelleuse du GABA 
Physiologie hippocampique 
du glutamate 
Profils électroencéphalographiques 
Hypotonie 
Retard généralisé de croissance 
RÉFÉRENCE 
Redei et al, 1989 
Savage et al, 1989 
Ewald, 1989 
Light et al, 1989 
Halmesmaki et al, 1989 
Ledig et al, 1988 
Farr et al, 1988 
Ioffe et al, 1988 
Lewis et al, 1994 
Chu et al, 1990 
TABLEAU Il-ill. - DÉSORDRES DU COMPORTEMENT CHEZ L'ENFANT 
AVEC SYNDROME D'ALCOOLISME FŒTAL. 
DÉSORDRE 
Hyperactivité 
Troubles de l'apprentissage 
Déficience mentale 
Syndrome de sevrage néonatal 
Distractibilité 
Agitation et irritabilité 
RÉFÉRENCE 
Co les et al, 1987 
Coles et a l, 1987 
Pratt, 1984 
Coles et al, 1984 
Cotes et al, 1984 
Col es et a l, 1984 
facteurs de modulation des symptômes d'alcoolisme 
fœtal. Ceux-ci incluent d'abord un facteur héréditaire 
de vulnérabilité. Il existe de nombreux facteurs 
maternels d'aggravation du problème (minorités 
sociales défavorisées, parité élevée, complications 
obstétricales antérieures, âge, dépendances telles que 
le tabagisme et autres psychotropes, maladies sexuel-
lement transmissibles). Le type d' alcoolisme est aussi 
très important : les consommatrices régulières à faible 
dose étant moins dangereuses pour leur bébé que les 
consommatrices occasionnelles à très forte dose. 
Finalement, la période de la grossesse pendant laquelle 
il y a eu consommation abusive est très importante. On 
pense qu'une consommation extrême en tout début de 
grossesse provoquerait souvent une fausse couche. La 
forme lourde du syndrome d'alcoolisme fœtal ne peut 
prendre son origine que pendant le premier trimestre 
puisque c'est à ce moment que la morphologie faciale 
est déterminée. Dans une perspective plus encoura-
geante, on a pu démontrer que le pronostic est néan-
moins très bon si la mère cesse de boire au début du 
troisième trimestre, voir Co les ( 1992). 
L'effet tératogène de l'alcool commence à être bien 
connu. Qu'en est-il des effets d'autres psychotropes 
devenus communs tels que le cannabis et la cocaïne? 
Dans le cas du cannabis, on ne dispose de données 
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claires que sur le nourrisson les investigations sur les 
effets neuropsychiatriques à long terme n'étant pas 
concluantes. Les nourrissons sevrés de cannabis 
présentent une hyperréactivité visuelle, des tremble-
ments, des réactions en sursaut, des profils de sommeil 
anormaux, mais seulement en période immédiate-
ment post-partum (Bukstein et al, 1998). En ce qui 
concerne la cocaïne, le tableau est plus alarmant. Les 
nourrissons ont des réactions de sursaut, et divers 
comportements anormaux (réflexes, réaction d'habi-
tuation, etc.). L'enfant en âge préscolaire a été décrit, 
selon l'investigation, comme irritable, ayant une mau-
vaise mémoire de reconnaissance, manifestant un 
retard d'acquisition du langage, des troubles d'atten-
tion, un caractère impulsif, des troubles du sommeil, 
une incoordination motrice, une hyperactivité. Cepen-
dant, les différences semblent s'estomper pour la plu-
part dès l'âge de deux ans (Bukstein et al, 1998). Une 
étude a néanmoins trouvé que la circonférence de la 
tête était significativement plus petite chez des enfants 
de trois ans exposés avant la naissance. Les études sur 
l'animal suggèrent que la cocaïne fœtale laisse des 
séquelles jusqu'à l'âge adulte (Harris, 1998) tandis 
que nos connaissances sur la cocaïne fœtale restent 
encore à consolider (Chasnoff et Griffith, 1991). 
AUTISME 
CIM-10 et DSM-IV distinguent plusieurs syn-
dromes comportant une atteinte assez généralisée du 
développement psychique de l'enfant. Ces syndromes 
incluent le syndrome de Rett, le désordre désintégra-
tif de l'enfance (syndrome de Helier), le syndrome 
d'Asperger, le désordre envahissant du développe-
ment (non défini), et l'autisme. 
Celui des cinq qui a été le plus étudié, et de loin, 
est l'autisme. L'autisme, d'abord décrit par Kanner 
( 1943), comporte les traits suivants : absence de 
contact oculaire entre le bébé et sa mère, absence de 
sourire, absence d'attachement affectif, rigidité, ritua-
lisme, répétition, néophobie (crainte du nouveau), 
absence de recherche des câlins, retard et pauvreté de 
la socialisation, un langage extrêmement pauvre et 
bizarre (écholalie, langage métaphorique, renverse-
ments des pronoms), un intérêt exagéré pour un petit 
nombre d'objets, des mouvements stéréotypés de cer-
taines parties du corps (jeu d'éventail de la main, du 
battement de l'aile, etc.), auto-cognements de la tête 
ou autres formes d'autostimulation telles le balance-
ment, le jeu de toupie, etc., les postures anormales et 
prolongées. Les critères diagnostiques CIM-1 0 de 
l'autisme sont présentés au tableau 11-IV. 
Autant que dans la déficience mentale, on retrouve 
dans J'autisme des capacités fonctionnelles isolées 
exagérément développées que l'on appelle idioties 
savantes. Ces particularités caractérisent une minorité 
d'autistes, et sont diverses. On en a remarqué dans les 
sphères musicale, mnésique, artistique, mathéma-
tique, mécanique, navigationnelle, et dans la manipu-
lation mentale des calendriers (Serban, 1978). À la 
différence de la schizophrénie infantile, J'autiste est 
diagnostiqué plus jeune, c'est -à-dire chez le bébé plu-
tôt que dans la petite enfance, il pourra ne jamais 
halluciner, et ne connaîtra typiquement jamais de 
rémission. Mau rer et Damasio ( 1982) n' ont pas eu 
beaucoup de difficulté à démontrer que les cerveaux 
des autistes sont dysmorphiques. Les sites les plus 
fortement atteints sont le cortex mésolimbique, les 
noyaux gris, ainsi que le thalamus antérieur et 
médian. En ce qui a trait à l'atteinte corticale, il 
semble que ce soient les lobes temporaux qui soient 
le plus souvent touchés (Boucher et Warrington, 
1976; Hauser et al, 1975; Gillberg, 1986; Green, 
1989; Hetzler et al, 1981 ; Jones et Kerwin, 1990). 
L'analyse post-mortem révèle aussi des anomalies du 
cervelet (Norman et al, 1998). On s'était attendu à 
tort à trouver davantage d'aspects pathologiques 
(marqueurs de lésions) à l'hémisphère gauche qu'à 
l'hémisphère droit, sachant que ces enfants maîtrisent 
très mal le langage. Pourtant, à 1 'examen neuropsy-
chologique des cas testables, le QI non verbal est net-
tement supérieur au QI verbal (Dawson, 1983)- ce 
qui n'est pas le cas des déficients mentaux ou des 
enfants avec lésions bilatérales (figure 11-2). 
L'hydrocéphalie n' est pas rare chez les autistes. 
Environ 94 p.! 00 des autistes présenteraient aussi des 
signes subneurologiques (Kagan, 1981). L'EEG est 
anormal dans 40 à 50 p.! 00 des cas (Tsai et al, 1985). 
Environ 25 p. lOO des autistes auraient une circonfé-
rence crânienne dépassant le 97è percentile (Smalley 
et al, 1998). Des atteintes des noyaux gris centraux 
seraient en mesure d'expliquer les stéréotypes 
moteurs dans cette maladie. Dix à 20 p.l 00 des 
autistes deviennent épileptiques. Environ un tiers des 
autistes n'ont pas de potentiels évoqués auditifs 
(PEA) à un niveau d'intensité stimulatoire suffisante 
pour recuei llir des PEA de tous les sujets contrôles 
(Garreau et Zilbovicius, 1996). Les autistes de 2 à 
4 ans ont un hypométabolisme marqué en région 
frontale (imagerie du flux sanguin cérébral), effet qui 
est déjà dissipé à l'âge de 5 ans -laissant croire que 
des facteurs développementaux précocement patho-
logiques en région frontale ont pour effet un blocage 
majeur et multimodal du développement par la suite 
(Garreau et Zilbovicius, 1996). 
L' hypothèse d' une dysplasie congénitale cérébel-
leuse, qui semblait très aventureuse il y a dix ans, 
semble de plus en plus se confirmer. Douze autopsies 
ont maintenant révélé une perte importante des cel-
lules (neurones) de Purkinje du cervelet chez les 
autistes. Ce problème a été observé, chez des groupes 
d'autistes, en imagerie par résonance magnétique 
sous la forme d' une atrophie de la partie postérieure 
du cervelet. Le principal protagoniste de cette hypo-
thèse cérébelleuse de l'autisme, Courchesne (1985, 
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TABLEAU 11-JV.- CRITÈRES CIM-1 0 DE L'AUTISME INFANTILE. SOURCE : WORLD HEALTH ÜRGANIZATION ( 1993), TRAD. FRANÇAISE CLAS-
SIFICATION INTERNATIONALE DES MALADIES, Ioe RÉVISION. CHAPITRE V (F): TROUBLES MENTAUX ET TROUBLES DU COMPORTEMENT: CRI-
TÈRES DIAGNOSTIQUES POUR LA RECHERCHE, PARIS, ORGANISATION MONDIALE DE LA SANTÉ ET MASSON, 1994. (PAGE 136). 
A. Présence, avant l'âge de 3 ans, d' anomalies ou d'altérations du développement, dans au moins un des domaines suivants: 
l ) langage (type réceptif ou expressif) utilisé dans la communication sociale ; 
2) développement des attachements sociaux sélectifs ou des interactions sociales réciproques; 
3) jeu fonctionnel ou symbolique. 
B. Présence d 'au moins six des symptômes décrits en 1), 2), et 3), avec au moins deux symptômes du critère 1) et au moins un 
symptôme des critères 2) et 3). 
1) Altérations qualitatives des interactions sociales réciproques, manifestes dans au moins deux des domaines suivants: 
a) absence d' uti lisation adéquate du contact oculaire, de l'expression faciale, de l' attitude corporelle et de la gestualité pour régu-
ler les interactions sociales; 
b) incapacité à développer (de manière correspondant à l' âge mental et bien qu'existent de nombreuses occasions) des relations 
avec des pairs, impliquant un partage mutuel d ' intérêts, d'activités et d'émotions; 
c) manque de réciprocité socio-émotionnelle se traduisant par une réponse altérée ou déviante aux émotions d'autrui ; ou manque 
de modulation du comportement selon le contexte social ou faible intégration des comportement sociaux, émotionnels, et 
communicati fs; 
d) ne cherche pas spontanément à partager son plaisir, ses intérêts, ou ses succès avec d'autres personnes (par exemple ne 
cherche pas à montrer, à apporter ou à pointer à autrui des objets qui l'intéressent). 
2) Altérations qualitatives de la communication, manifestes dans au moins un des domaines suivants: 
a) retard ou absence totale de développement du langage oral (souvent précédé par une absence de babillage communicatif), sans 
tentative de communiqu~r par le geste ou la mimique; 
b) incapacité relative à engager ou à maintenir une conversation comportant un échange réciproque avec d'autres personnes 
(quel que soit le niveau de langage atteint) ; 
c) usage stéréotypé et répétitif du langage ou utilisation idiosyncrasique de mots ou de phrases; 
d) absence de jeu de<< faire semblant >>, varié et spontané, ou (dans le jeune âge) absence de jeu d'imitation sociale. 
3) Caractère restreint, répétitif et stéréotypé des comportements, des intérêts et des activités, manifeste dans au moins un des 
domaines suivants: 
a) préoccupation marquée pour un ou plusieurs centres d' intérêt stéréotypés et restreints, anormaux par leur contenu ou leur 
focalisation ; ou présence d ' un ou de plusieurs intérêts qui sont anormaux par leur intensité ou leur caractère limité mais non 
par leur contenu ou leur focalisation; 
b) adhésion apparemment compulsive à des habitudes ou à des rituels spécifiques, non fonctionnels; 
c) maniérismes moteurs stéréotypés et répétiti fs, par exemple battements ou torsions des mains ou des doigts, ou mouvements 
complexes de tout le corps; 
d) préoccupation par certaines parties d'un objet ou par des éléments non fonctionnels de matériels de jeux (par exemple leur 
odeur, la sensation de leur surface, le bruit ou les vibrations qu'ils produisent). 
C. Le tableau cli nique n'est pas attribuable à d'autres variétés de troubles envahissants du développement: trouble spécifique 
de l'acquisition du langage, versant réceptif, avec des problèmes socio-émotionnels secondaires; trouble réactionnel de l'atta-
chement de l'enfance ou trouble de l'attachement de l'enfance avec désinhibition; retard mental avec quelques perturbation des 
émotions ou du comportement ; schizophrénie de survenue inhabituellement précoce ; syndrome de Rett. 
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FIGURE 11-2. -PROFILS D'INTEL-
LIGENCE D'ENFANTS AUTISTES, 
DÉFICIENTS MENTAUX OU POR-
TEURS DE LÉSIONS CÉRÉBRALES. 
En ordonnée, les valeurs corres-
pondent aux scores pondérés à 
des sous-tests de l'Épreuve 
d ' Intelligence pour Enfants de 
Wechsler mesurant la compré-
hension verbale (jugement et 
vocabulaire) ou les habi letés 
visuospatiales (blocs et assem-
blage). Voir Dawson, 1983. 
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1994), pense que c'est à cause de l'importance de l'ir-
radiation cérébello-thalamo-corticale des neurones de 
Purkinje, et de leur importance dans l'attention, que 
le tableau clinique des autistes peut être expliqué : 
l'autisme serait principalement un grave problème 
d'attention. On a rapporté en effet que les désordres 
cérébelleux, chez l'animal comme chez l'humain por-
tent atteinte aux fonctions cognitives d'une façon qui 
pourrait s'expliquer par un trouble attentionne!. Le 
problème cérébelleux de l'autisme pourrait toutefois 
ne pas être spécifique à cette maladie. En effet, Lohr 
et Wisniewski (1987) ont compilé les résultats de 14 
investigations tomodensitométriques du vermis céré-
belleux dans la schizophrénie et dans les désordres 
affectifs. Ils ont trouvé que les pourcentages de cas 
avec atrophie vermienne variaient entre 2 p.1 00 et 50 
p.l 00 (moyenne= 17 p. 1 00) pour la schizophrénie, et 
entre 0 p. lOO et 53 p.100 dans les désordres affectifs 
(moyenne = 26 p.1 00). Les groupes contrôles nor-
maux avaient une prévalence d'atrophie vermienne 
entre 0 et lO p. lOO (moyenne= 4 p. lOO). 
L'équilibre des spécialisations hémisphériques 
semble être perturbé dans l'autisme. La recension de 
ce thème par Tramontana et Hooper (1989) est résu-
mée au tableau 11-V. 
La prévalence de l'autisme est estimée à 2-4,5 par 
10 000 naissances (Spreen, Risser et Edgell, 1995). Il 
y a plusieurs facteurs associés au risque d'autisme, 
mais on ne peut pas dire qu'une seule cause de l'au-
tisme soit parfaitement connue. Le sexe masculin est 
TABLEAU Il -V.- INDICATIONS D'ANOMALIES DE LA SPÉCIALISATION 
HÉMISPHÉRIQUE CHEZ LES ENFANTS AUTISTES. 
Renversement des avantages de l'oreille en écoute dichotique 
Dominance manuelle mixte ou gauchère (20-30 p. lOO) 
Déficits sur tests cognitifs compatibles avec une atteinte 
hémisphérique gauche 
Dominance hémisphérique droite pour le langage (70 p. lOO) 
Trouble généralisé de séquencialisation 
beaucoup plus à risque (3,4 : 1, selon Spreen et al, 
1995). Curieusement, l'émergence de talents spéciaux 
(idioties savantes telles estimations de dates, dessin, 
musique, hyperlexie, mathématiques, etc.), dans l'au-
tisme, est encore un peu plus fréquent, proportionnel-
lement, chez le sexe masculin. Étant donné la grande 
diversité de l 'étiologie pour l'autisme (voir tableau 
11-II), on pourrait peut-être s'attendre à ce que ce 
syndrome ne soit pas très fortement héréditaire. 
Pourtant, tel n'est pas le cas. Folstein et Pi ven ( 199 1) 
ont trouvé que la concordance pour les jumeaux 
monozygotes atteignait 96 p. 100 tandis que chez les 
jumeaux dizygotes elle ne dépasse pas le niveau 
attendu des frères et sœurs, qui est beaucoup plus bas. 
Les appuis pour l'hypothèse d'une étiologie auto-
immune s'accumulent depuis plus de deux décennies 
(Chess, 1977 ; Stubbs et al, 1976, 1977, 1978, 1985; 
Singh et al, 1988, 1991; Todd et al, 1985; Warren et 
al, 1985, 1990, 1991;Weizmanetal, 1982;.Yonket 
al, 1990). Comme c'est maintenant reconnu pour 
plusieurs autres maladies auto-immunes du système 
nerveux central (sclérose en plaques, chorée de Syden-
ham), la condition semble découler souvent d'une 
infection (Chess, 1971, 1977; Gill berg, 1986; Greer 
et al, 1989; Stubbs et al, 1 978, 1983 ; Peterson et 
Torrey, 1976). 
Parmi les facteurs de risque, il y a le syndrome X-
fragile, les complications obstétricales, la sclérose 
tubéreuse de Bourneville, la phénylcétonurie, l'hyp-
sarythmie, la rubéole congénitale (Rapin et Allen, 
1983), la neurofibromatose, les spasmes infantiles, la 
rubéole, l'infection herpétique postnatale, 1 'acidose 
lactique, les désordres des purines, l'hydrocéphalie, 
le syndrome de Mobius, la dystrophie musculaire de 
Duchesne (Harris, 1 998). On a récemment pu y asso-
cier aussi l'hypothyroïdie tant de la mère que de l'en-
fant (Gillberg, Gillberg, et Kopp, 1992). Quelques 
exemples des diverses causes d'autisme sont présen-
tés au tableau 1 1-VI. 
Le syndrome X-fragile, qui était inconnu il y a 
seulement 30 ans, est devenu la catégorie étiolo-
TABLEAU Il-VI. - ÉTIOLOGIES, SIGNES PHYSIQUES ET MÉTHODE DIAGNOSTIQUE POUR L'AUTISME. 
ÉTIOLOGIE 
Phénylcétonurie (métabolique) 
Rubéole congénitale (infectieuse) 
Sclérose tubéreuse de Bourneville 
Syndrome de Falta 
Syndrome X-fragile (chromosomique) 
SIGNES PHYSIQUES 
Eczéma, peau et cheveux clairs 
Cataracte, déficit auditif, maladie cardiaque, 
microcéphalie 
Adénomes sébacés, fibromes, 
phacomatomes rétiniens 
Eunuchoïdisme tardif avec hypothyroïdie, 
évoluant vers la cachexie. 
Macro-orchidisme, oreilles proéminentes, 
macrocéphalie, prolapsus de la valve mitrale 
MÉTHODE DIAGNOSTIQUE 
Phénylalanine sérique élevée 
Anamnèse et examen physique 
Histoire familiale, anamnèse, 
tomodensitométrie cérébrale 
Anamnèse et examen physique 
Analyse chromosomique 
Nole: Informations d'après Farber ( 1990). David ( 1992) nous apprend aussi que parmi les autres étiologies pouvant mener à un profil 
autiste, on trouve les AVC (occlusion vasculaire), les traumatismes crâniens, et l'anoxie prénatale. Pour une liste beaucoup plus dévelop-
pée des causes rares, voir Smalley et al ( 1998). 
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gique la plus importante de l'autisme, une propor-
tion importante des cas ayant encore à ce jour une 
étiologie indéterminée. Entre 10 et 15 p.l 00 des cas 
avec le génotype X-fragile manifestent le plein syn-
drome autiste. Par contre, seulement 5 p.l 00 des 
autistes sont X-fragi le (Smalley et al , 1998). Le 
tableau 1 1-VII illustre certains des traits décrits 
dans le syndrome X-fragile (Schopmeyer et Lowe, 
1992). 
Une symptomatologie autiste peut avoir diverses 
sources. Sur le plan de la recherche, il sera certaine-
ment important de distinguer le plus spécifiquement 
possible ces étiologies, de façon à clarifier les aspects 
actuellement trop hétérogènes de ce syndrome mal 
connu. 
TROUBLE DÉSINTÉGRATIF DE L'ENFANCE 
(SYNDROME DE HELLER) 
Malgré le fait que l'on ait beaucoup plus écrit sur 
l'autisme, le trouble désintégratif de l'enfance a été 
décrit presqu'un demi-siècle plus tôt (Helier, 1908). 
Ce syndrome est encore plus mystérieux que 
l'autisme en ceci qu 'i l rassemble les principaux 
symptômes de l'autisme après une période de déve-
loppement normal - incluant un développement 
préalablement normal du langage. Les critères dia-
gnostiques CIM-10 du syndrome de H.eller sont pré-
sentés au tableau Il-VIII. 
Ce syndrome se distingue du syndrome de Rett en 
ceci, entre autres, qu'il se manifeste habituellement 
plus tard, qu'il affecte davantage le garçon (4 : 1), 
et qu'il touche nettement moins la motricité. Le 
syndrome serait dix fois plus rare que l'autisme. 
Lorsque la régression se produit elle atteint généra-
lement un plateau irréversible. L'EEG est fréquem-
ment anormal, les convulsions sont courantes, les 
signes neurologiques typiques. L'étiologie reste un 
mystère à peu près complet, car les cas avec neuro-
pathologie connue (neurolipidoses, leucodystrophie 
métachromatique, adrénoleucodystrophie, maladie 
de Huntington) sont très minoritaires (Volkmar et 
al, 1998). 
SCHIZOPHRÉNIE DE L'ENFANT 
Il arrive que l'on observe des symptômes de déper-
sonnalisation, délire et hallucination chez le jeune 
enfant. La schizophrénie infantile est rare, la maladie 
se manifestant plus typiquement pour la première 
TABLEAU 11 -VII. - MANIFESTATIONS COMPORTEMENTALES PATHOLOGIQUES DANS LE SYNDROME X - FRAGILE. 
MOTRICES VESTIBULAIRES TACTILES 
Scoliose Tonus faible Défensivité tactile 
Pieds plats, Posture Besoin excessif de 
déséquilibre inadéquate toucher les matériaux 
Hypotonie, Déficits auditifs Préférence marquée 
déséquilibre Déficits JX>ur certains vêtements 
Désordres des oculomoteurs Désordres de la 
tissus conjonctifs Balancements motricité fi ne 
Marche sur Sautillements 
les orteils 
Fait les 1 00 pas 
Déficits 
oromoteurs Inflexibilité 
Réflexes Insécurité 
primitifs résiduels gravitationnelle 
Joints hyper- Retrait 
extensibles Déséquilibre 
Retard du Mouvements 
développement gauches 
de la motricité Faible conscience 
grossière, fine de son corps 
et articulatoire 
Note: les catégories sont interdépendantes et se recoupent largement. 
PROPRIOCEPTIVES VISUELLES 
Battement des 
mains (jlapping) 
Sautillement 
Fait les 100 pas 
Se mord les mains 
Frottements des 
mains 
Conscience faible 
de son corps 
Marche sur les 
orteils 
Contact oculaire 
fruste 
Strabisme 
Erreurs réfractives 
Astigmatisme 
Oculomotricité 
défectueuse 
Se couvre les yeux 
OLFACTIVES/ 
GUSTATIVES 
Reniflages et 
humages 
inappropriés 
Sensibilité excessive 
aux odeurs 
Met trop à la bouche 
Bavements 
Préférences bizarres 
et/ou excessives 
JX>Ur certains 
aliments 
SYNDROMES COM PORTEMENTAUX DE L'ENFANT EN ÂGE PRÉSCOLAIRE 219 
TABLEAU Il-V Ill. - CRJTÈRES CJM-1 0 DU TROUBLE DÉSINTÉGRA TIF DE L'ENFANCE. SOURCE : WORLD HEALTH ÜRGANIZATION ( 1993), TRAD. 
FRANÇAISE CLASSIACATION INTERNATIONALE DES MALADIES, loe RÉVISION. CHAPITRE V (F): TROUBLES MENTAUX ET TROUBLES DU COM-
PORTEMEI\'T: CRJTÈRES DIAGNOSTIQUES POUR LA RECHERCHE, PARIS, ORGANISATION MONDIALE DE LA SANTÉ ET MASSON, 1994 (PAGE 139). 
A. Développement apparemment normal jusqu'à l.'âge d'au moins 2 ans. La présence des acquisitions normales, en rapport 
avec l'âge, dans le domaine de la communication, des relations sociales et du jeu, est nécessaire au diagnostic, de même qu'un 
comportement adaptatif correspondant à un âge de 2 ans ou plus. 
B. Perte manifeste des acquisitions antérieures, à peu près au moment du début du trouble. Le diagnostic repose sur la mise en 
évidence d'une perte cliniquement significative des acquisitions (et pas seulement d' une incapacité à utiliser ces dernières dans 
certaines situations) dans au moins deux des domaines suivants: 
l) langage, versant expressif ou réceptif; 
2) jeu; 
3) compétences sociales ou comportement adaptatif; 
4) contrôle sphinctérien, vésical ou anal; 
5) capacités motrices. 
C. Fonctionnement social qualitativement anormal, manifeste dans au moins 2 des domaines suivants: 
l) altérations qualitatives des interactions sociales réciproques (du type de celles définies pour l'auti sme); 
2) altérations qualitatives de la communication (du type de celles définies pour l'autisme); 
3) caractère restreint, répétitif et stéréotypé des comportements, des intérêts et des activités, s'accompagnant de stéréotypies 
motrices et de maniérismes; 
4) perte générale de l'intérêt pour les objets et pour l'environnement. 
Le trouble n'est pas attribuable à d'autres variétés de troubles envahissants du développement; à une aphasie acquise avec 
épilepsie; à un mutisme électif ; à un syndrome de Rett ou à une schizophrénie. 
fois, vers 20 ans. Alors que sa prévalence est d 'envi-
ron 1 p. lOO de la population adulte, elle serait située 
entre 2 sur 10 000 et 4 sur 1 000 chez l'enfant. Cette 
estimation floue provient de la rareté et de la faiblesse 
des études épidémiologiques à ce jour (Asarnow et 
Karatekin, 1998). Une controverse subsiste à savoir 
si la forme infantile est une forme précoce ou une 
maladie distincte. Une des raisons qui nous porte à 
croire que la schizophrénie infantile est une maladie 
distincte est la distribution bimodale des âges corres-
pondant au premier diagnostic. En effet, les psy-
chiatres ont tendance à identifier la schizophrénie soit 
pendant la petite enfance ou chez le jeune adulte, 
mais rarement à la puberté ou la petite adolescence. Il 
est curieux de constater que la distribution des âges 
auxquels les psychoses se manifestent est franche-
ment bimodale (Volkmar, Cohen, Hoshino, Rende et 
Paul, 1988); (figure 11-3). 
Deux facteurs importants semblent classer l'enfant 
dans la catégorie à risque pour la schizophrénie : 
l'hérédité et les complications périnatales. D'ailleurs, 
on a observé que dans les cohortes de schizophrènes 
à haut risque génétique (beaucoup de schizophrènes 
dans la généalogie) on retrouvait moins souvent une 
histoire de complications périnatales, alors qu'une 
cohorte à faib le risque génétique avait souvent des 
antécédents de complications périnatales (Schwarz-
kopf et al, 1989). Contrairement à ce qui est le cas 
dans l'autisme, un syndrome net de schizophrénie 
juvéni le n'émerge pas forcément d ' une diversité de 
maladies à étiologie distincte. Néanmoins, on note la 
co-occurrence, peu fréquente, de certaines conditions 
telles que la maladie de Gilles de la Tourette, l'épi-
lepsie, le syndrome de Davidoff-Dyke-Masson. La 
forme infantile est prévalente chez les garçons, les 
estimations du rapport de prévalence masculine à 
fém inine allant de 1,7 : 1 à 2,7 : 1 (Kolvin et al, 
1990; Green, 1984; Volkmar et al, 1988; Russell et 
al, 1989). Le QI moyen des diverses cohortes se situe 
entre 82 et 94 (Kolvin et al, 1990; Greer et al, 1984; 
Volkmar et al, 1988; Russell et al, 1989). Ces 
calibres intellectuels sont plus bas que ceux observés 
chez le schizophrène jeune adulte, ce qui laisse pen-
ser que la forme infantile est plus lourde que la 
forme adulte. La schizophrénie infantile est aussi 
associée aux signes subneurologiques, aux anomalies 
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FIGURE 11-3. -ÂGES D' APPARJTION DE PSYCHOSES SELON TROIS 
ÉTUDES. Notez la distribution bimodale des âges à risque pour 
la schizophrénie infantile. Ce genre de rupture de distribution 
suggère une diversité d 'étiologies. L'âge le plus à risque pour 
la schizophrénie (début de la vingtième année) n'est pas repré-
senté ici. Voir Volkmar, Cohen, Hoshino et Paul, 1988. 
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EEG, et à la déficience mentale, plus que ne l'est la 
schizophrénie adulte, d 'après Tramontana et Hooper 
(1989). L' hypotrophie cérébrale peut être tout aussi 
marquée chez l'enfant que l'atrophie cérébrale obser-
vée chez le schizophrène adulte (Woody et al, 1987). 
La tête mesure 9,2 p. lOO de moins que des enfants 
contrôles (Asarnow et Karatekin, 1998). Des études 
post-mortem révèlent une dysplasie migratoire dans 
le cortex entorhinal des schizophrènes, ce qui sug-
gère une anomalie congénitale (Harris, 1998). 
L'évaluation neuropsychologique des enfants schi-
zophrènes révèle des déficits attentionnels marqués 
(Schneider et al, 1987). L'autisme et la schizophré-
nie infantile sont dénommés « troubles envahissants 
du développement » par le système DSM ce qui 
reflète l'ampleur de la désorgani sation psychique 
dans ces syndromes. En effet, la schizophrénie pré-
coce porte atteinte à la croissance générale, aux habi-
letés motrices de base, à 1' intégration visuomotrice, 
proprioceptrice et vestibulaire, et au tonus muscu-
laire (Fish, 1977). Goldberg et al (1984) ont même 
trouvé qu'une molécule aussi fondamentale que le 
second messager postsynaptique CAMP-cyclique) 
était anormalement élevé dans le liquide céphalora-
chidien des autistes et des enfants schizophrènes. 
La schizophrénie juvénile, comme la forme adulte, 
semble comporter une hyperactivation débridée de la 
dopamine mésolimbique, et l'enfant est souvent 
traité comme l' adulte, avec des antidopaminergiques 
(Meyers et al, 1980). 
Le tableau 11-IX présente des statistiques sur 
quatre types de caractéristiques pathologiques dans la 
schizophrénie infantile. 
Le lecteur connaisseur en neuropsychologie pen-
sera d'emblée à un siège temporal plutôt qu'occipital 
pour cette neuropathologie, à la lecture du tableau Il-
III. Toutefois, la neuropsychologie n'est pas assez 
avancée pour nous dire dans quel lobe cérébral la 
schizophrénie pourrait loger. De surcroît, aucune 
investigation d ' imagerie cérébrale fonctionnelle ne 
semble avoir été réalisée, à ce jour sur la schizophré-
nie des enfants, sauf en spectroscopie par résonance 
magnétique. On a trouvé que la chimie cérébrale était 
anormale dans le site frontal, mais pas dans le site 
occipital (Asarnow et Karatekin, 1998). Des études 
topographiques des potentiels évoqués ont montré à 
plusieurs reprises que les enfants schizophrènes ne 
développent pas correctement les asymétries obser-
vées chez des enfants normaux (Asarnow et Kara-
tekin, 1998). Des études de la morphologie cérébrale, 
par résonance magnétique, indiquent une légère 
hypotrophie cérébrale générale (gros ventricules), des 
thalamus hypotrophiés, une hypertrophie bipallidale 
(Asarnow et Karatekin, 1998). 
SYNDROME DE RETT 
Ce syndrome, découvert par Andréas Rett en 1965, 
est pourtant presque aussi prévalent (1/15 000) que la 
phénylcétonurie. Les principaux symptômes appa-
raissent après une période de développement normale 
jusqu ' à 3-6 mois, et incluent ensuite une régression 
majeure jusqu'à la démence et l'autisme- avec arrêt 
du développement de la tête. Le langage disparaît, 
l'épilepsie s' installe ainsi que l'hyperventilation, 
l'ataxie et une apraxie généralisée des membres supé-
rieurs (Trevathan et Naidu, 1988). Un EEG anormal 
en présence de potentiels évoqués relativement intacts 
ont suggéré à Verma et al ( 1987) que la pathologie 
devait probablement toucher davantage la substance 
grise que la substance blanche du cerveau. Les prélè-
vements de liquide céphalorachidien des fi llettes 
atteintes du syndrome de Rett suggèrent que la dopa-
mine cérébrale est insuffisante, tandis que la séroto-
nine s'approche de la norme (Zoghbi et al, 1985). On 
a rapporté une insuffisance dopaminergique localisée 
spécifiquement dans le striatum et une atrophie du 
noyau caudé (plus marquée que l'atrophie générale de 
l'encéphale) en imagerie magnétique (Moder et 
Naidu, 1990). Des études post-mortem et d'imagerie 
cérébrale métabolique rapportent aussi des anomalies 
striatales (Volkmar et al, 1998). Il faut dire qu'on a 
néanmoins des raisons subtiles de croire aussi à un 
dérèglement sérotoninergique et bêta-endorphinique 
dont la localisation reste inconnue. Enfin, même si 
l ' hypothèse d ' un désordre dopaminergique des 
noyaux gris de la base semble très crédible, l'investi-
gation post-mortem a aussi montré une atrophie céré-
belleuse, en particulier des cellules de Purkinje 
(Bauman et al, 1995). 
Les critères diagnostics CIM-10 du syndrome de 
Rett sont présentés au tableau 11-X. D'autres carac-
TABLEAU 11-IX.- QUATRE TYPES DE TRAITS PATHOLOGIQUES DANS LA SCHIZOPHRÉNIE INFANTILE. 
ÉTUDE DÉSORDRE DÉLIRE H ALLUCINATION H ALLUCINATION 
DE LA PENSÉE AUDITIVE VISUELLE 
Kolvin et al, 1971 60 p.IOO 58 p. lOO 82 p. lOO 30 p. lOO 
Green, 1984 lOO p. l OO 54 p. lOO 79 p. lOO 46 p. lOO 
Volmar et al, 1988 93 p. lOO 86 p. lOO 79 p.100 28 p.IOO 
Russell et al, 1989 40 p. lOO 63 p. lOO 80 p.100 13 p. lOO 
Andreasen, 1987 43 p. lOO 84 p. lOO 70 p. lOO 31 p.IOO 
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TABLEAU 11-X.- CRITÈRES ClM-10 DU SYNDROME DE RETI. SOURCE: WORLD H EALTH ÜRGANIZATION (1993), TRAD. FRANÇAISE CLAS-
SIFICATION INTERNATIONALE DES MALADIES, toe RÉVISION. CHAPITRE Y (F) :TROUBLES MENTAUX ET TROUBLES DU COMPORTEMENT : 
CRITÈRES DIAGNOSTIQUES POUR LA RECHERCHE, P ARIS, ORGANISATION MONDIALE DE LA SANTÉ ET MASSON, 1994. (PAGE 138). 
A. La pé riode prénatale et pé rinatale et le développement psychomoteur au cours de 5 premiers mois sont apparemment nor-
maux et le périmètre crânien est normal à la naissance. 
B. Décélération de la croissance crânienne entre 5 mois e t 4 ans et perte, entre 5 et 30 mois, des compétences fonctionnelles 
manuelles intentionnelles acquises, associées à une perturbation concomitante de la communication et des interactions sociales 
et à l'apparition d'une démarche mal coordonnée et instable ou d'une instabilité du tronc. 
C. Présence d'une altération grave du langage, versant expressif et réceptif, associée à un retard psychomoteur sévère. 
D. Mouvements stéréoptypés du moins sur la ligne médiane (par exemple torsion ou lavage des mains), apparaissant au 
moment de la perte des mouvements intentionnels des mains o u plus tard. 
téristiques pathologiques et critères d ' exclusion sont 
présentés au tableau 11 -Xl. 
On pense que le syndrome de Rett est X-lié et 
dominant, et qu' il est fatal avant la naissance chez le 
garçon, mais ceci reste à prouver. Il n'existerait que 
quatre autres syndromes transmis de cette façon 
(Aicardi, incontinentia pigmenti, le syndrome oral-
faci al-digital , et l'hypoplasie dermique focale). La 
majorité des cas proviendraient de mutations fraîches. 
Il n'existe toujours pas de marqueur biologique de 
cette maladie. 
SYNDROME D'ASPERGER 
On pense que ce syndrome, décrit initialement par 
Asperger (1944), est une sorte d'autisme de haut 
niveau. Les personnes ayant reçu le diagnostic de 
syndrome d'Asperger présentent typiquement les 
traits suivants : ils ont une bonne mémoire incidente, 
TABLEAU 11-XI. -CRITÈRES SECONDAIRES DE DIAGNOSTIC ET 
D'EXCLUSION DU SYNDROME DE R ETT. I NFORMATIONS D'APRÈS 
TREVATHAN ET NAIDU ( 1988). 
AUTRES ÉLÉMENTS PATHOLOGIQUES 
Troubles respiratoires (apnée pendant l'éveil, hyperventilations 
intermittentes, retenues du souffle, expirations bruyantes et 
propulsives avec salive) 
Anomalies électroencéphalographiques (fond EEG ralenti, 
rythmes lents de 3-5 Hz intermittents, décharges épilepti 
formes avec ou sans convulsions) 
Spasticité souvent accompagnée d 'atrophie musculaire et de 
dystonie 
Troubles vasomoteurs périphériques 
Scoliose 
Retard de c roissance 
Pieds hypotrophiés 
CRITÈRES ADDITIONNELS D'EXCLUSION 
Toute indication d' un retard intra-utérin de développement 
Toute indication d'un désordre métabolique 
Rétinopathie ou atrophie optique 
Désordre neurologique acquis d 'origine infectieuse ou 
traumatique 
ils intègrent fac ilement des faits isolés, ils sont 
habiles en mathématiques et en sciences, ils sont 
anxieux et supportent mal la critique ou l'échec, ils 
sont gauches et socialement inaptes et incoordonnés 
et ont une posture et démarche un peu malhabile- ce 
qui mène souvent à des taquineries de la part des 
pairs, ils préfèrent des activités solitaires, ils sont 
bizarres et excentriques, ils maîtrisent la langue, mais -
ont en fait un contenu langagier appauvri (pédant et 
obsessif), l' intelligence est normale faible à supé-
rieure, l'empathie pour autrui est déficiente, il y a des 
mouvements stéréotypés et résistance au changement. 
La prévalence était autrefois estimée à 10-26 pour 
10 000 naissances (Spreen, Risser et Edgell , 1995), 
mais les estimés plus récents arrivent à des préva-
lences beaucoup plus élevées (7, 1 sur l 000 selon 
Ehlers et al, 1993). Comme dans l'auti sme, les gar-
çons sont plus à risque (2, 1 : 1 selon Ehlers et al, 
1993). Les critères diagnostics CIM-10 pour le syn-
drome d'Asperger sont présentés au tableau 11-XII. 
Une investigation neuropsychologique récente pro-
pose que le syndrome d'Asperger diffère de l'autisme 
en ceci que l'atteinte hémisphérique touche davan-
tage l'hémisphère droit que le gauche, contrairement 
à ce qui se produit dans l'autisme (Ellis et al, 1994). 
Ces mêmes auteurs considèrent que le syndrome 
d'Asperger est une variante du syndrome du trouble 
d'apprentissage non verbal ou «trouble du dévelop-
pement de l' hémisphère droit » (Rourke et al, 1986). 
En effet, l'analogie est intéressante en ceci que 
comme les cérébrodysfonctionnels droits, malgré des 
aptitudes intellectuelles généralement intactes, les 
sujets atteints du syndrome d'Asperger mènent une 
vie adulte extrêmement pauvre sur le plan social. À 
part le déficit interpersonnel-social, le déficit le plus 
fréquent dans le syndrome d'Asperger est sans doute 
l'incoordination motrice (Manjiviona et al, 1995). 
Une recherche a trouvé que le vermis du cervelet 
avait une morphologie anormale chez un patient por-
teur de ce syndrome (Roper et Voeller, 1998). Par 
ailleurs, deux études en imagerie par résonance 
magnétique ont trouvé des anomalies telencépha-
liques. Dans certains cas des circonvolutions frontales 
sont mal formées, dans d'autres, ce sont les lobes 
temporaux qui ont une morphologie anormale (Roper 
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T ABLEAU 11-Xfl.- CRITÈRES CfM-1 0 POUR LE SYNDROME D'ASPERGER. SOURCE: WORLD H EALTH ÜRGANIZATION (1993), TRAD. FRAN-
ÇAISE C LASSIFICATION INTERNATIONALE DES MALADIES, 1oe RÉVISION. CHAPITRE V (F) : TROUBLES MENTAUX ET TROUBLES DU COMPOR-
TEMENT : CRITÈRES DIAGNOSTIQUES POUR LA RECHERCHE, PARIS, ORGANISATION MONDIALE DE LA SANfÉ ET MASSON, 1994. (PAGE 140). 
A. Absence de tout retard général, cliniquement significatif, du langage (versant expressif ou réceptif), ou du développement 
cognitif. L'acquisition de mots isolés vers l'âge de 2 ans ou avant et l'utilisation de phrases communicatives à l'âge de 3 ans ou 
avant sont nécessaires au diagnostic. L'autonomie, le comportement adaptatif et la curiosité pour l'environnement au cours des 3 
premières années doivent être d'un niveau compatible avec un développement intellectuel normal. Les étapes du développement 
moteur peuvent toutefois être quelque peu retardée et la présence d'une maladresse motrice est habituelle (mais non obligatoire 
pour le diagnostic). L'enfant a souvent des capacité particulières isolées, fréquemment en rapport avec des préoccupations anor-
males, mais ceci n'est pas exigé pour Je diagnostic. 
B. Altération qualitative des interactions sociales réciproques (même critères que pour l'autisme). 
C. Caractère inhabituellement intense et limité des intérêts ou caractère restreint, répétitif et stéréotypé des comportements, 
des intérêts et des activités (mêmes critères que pour l'autisme, mais les maniérismes moteurs ou les préoccupations pour cer-
taines parties d'un objet ou pour des éléments non fonctionnels de matériels de jeu sont moins fréquents). 
D. Le trouble n'est pas attribuable à d'autres variétés de troubles envahissants du développement, à une schizophrénie simple, 
à un trouble schizotypique, à un trouble obsessionnel compulsif, à une personnalité anakastique, à un trouble réactionnel de l'at-
tachement de l'enfance, à un trouble de l' attachement de l'enfance avec désinhibition. 
et Voeller, 1998). Il semblerait que les sujets atteints du 
syndrome d'Asperger soient à risque pour la dépres-
sion à moyen et long terme (Volkmar et al, 1 998). 
COMPORTEMENTS AUTOMUTILATOIRES 
Nous distinguerons dans cette section les com-
portements automutilatoires des comportements 
d'agressivité, principalement parce que la nosologie 
neurologique des deux types de comportements est 
très distincte. Le premier problème étant plus impor-
tant en pédiatrie, nous allons nous y limiter. Le prati-
cien le plus apte et le plus souvent sollicité pour tenter 
de corriger le comportement automutilatoire ou le 
comportement d 'agressivité est le psychologue. Ce 
dernier a donc tout particulièrement intérêt à connaître 
les diverses étiologies susceptibles de provoquer de 
tels comportements, afin de préparer l'intervention 
optimale et participer aux décisions concernant l'uti-
lisation des médicaments (voir tableau 11-IV). 
Les comportements automutilatoires qui nous inté-
ressent ici sont ceux correspondant à des agressions 
dangereuses sur le corps propre (automutilation) qui 
relèvent directement d'une condition neurologique. 
Nous excluons donc toute référence ici aux compor-
tements suicidaires ou pseudo-suicidaires ou réac-
tions isolées à caractère conjoncturel, ainsi que les 
formes symboliques ou légères d' autoagression (toxi-
comanie, onychophagie, trichotillomanie, etc.). 
Le prototype le plus spectaculaire du comporte-
ment automutilatoire est le syndrome Lesh-Nyhan. 
Cette hyperuricémie est une condition métabolique 
menant à l'infirmité motrice cérébrale (choréo-athé-
toïde), la déficience mentale, la démence et à la mort 
avant l'âge adulte. Le syndrome est strictement héré-
ditaire, est X-lié, et est transmis selon le mode réces-
sif, n' affectant donc que le sexe masculin. Ces 
malheureux mordent leurs lèvres, langue et doigts 
jusqu'à l'amputation (Femald, 1976). Le vecteur neu-
rochimique pourrait être un désordre dopaminergique 
touchant surtout les noyaux gris de la base. Criswell 
et al ( 1988), en particulier, proposent que le méca-
nisme spécifique sous-jacent à l'automutilation serait 
une supersensibilité des récepteurs D-1 accompagnée 
d' une réduction de l'activité adénosine. 
Le syndrome de Prader-Willi est généralement 
causé par une délétion partielle du chromosome 15. 
La prévalence n'est pas très bien documentée, mais se 
situerait entre 1/100 000 et 111 000 000. Ce syndrome 
comporte les symptômes suivants : hypotonie, obé-
sité, petite stature, micropénis et cryptorchidisme 
(1 ' hypogénitalisme est aussi présent chez le sexe 
féminin avec aménorrhée, menstruations irrégu-
lières, etc.), petites extrémités, trouble de la motricité, 
encoprésie, déficience mentale, hypopigmentation 
(avec dysgénésie des voies optiques). Le sommeil est 
mal structuré, et le sujet est hypoventilé, ce qui mène 
à une somnolence diurne. Le syndrome comporte 
aussi souvent l'agressivité ou l'automutilation (Hel-
lings et al, 1994), et certains auteurs proposent que le 
vecteur neurochimique de cette variante est un hypo-
métabolisme sérotoninergique (Hellings et al , 1994). 
Le site d'atteinte cérébrale le plus souvent évoqué est 
l'hypothalamus. 
Le syndrome de Cornelia de Lange est un désordre 
rare qu'on appelle gargouillisme à cause de la dys-
morphologie céphalique et du corps. Il a longtemps 
été considéré comme sporadique, mais de plus en 
plus de cas sont aujourd'hui rapportés dans la littéra-
ture, suggérant un mode de transmission autosomique 
dominant à pénétrance faible. Le syndrome comporte 
un nanisme, une microcéphalie et une déficience 
mentale profonde- qui découlent probablement d'ec-
topies corticales et de microgyries, et il est mortel. 
Les dysmorphismes incluent le synophrys, de longs 
cils courbés, un petit nez retroussé, l'hirsutisme géné-
ral isé, la monodactylie, la clinodactylie et la syndac-
tylie, etc. Il pourrait être important de noter que 
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l'aplasie cérébelleuse est très importante (Bonorden 
et al, 1988). Les comportements automutilatoires sont 
divers et extrêmes et peuvent aussi être accompagnés 
d'agressivité envers les autres (Dossetor et al, 1991). 
Les filles avec syndrome de Rett manifestent 
fréquemment, mais quand même variablement, des sté-
réotypes (mouvement évoquant le «lavage »), torsions 
et morsures des mains, cognements de la tête, et 
bruxisme (Burd et al, 1988). Le comportement auto-
mutilatoire est très stéréotypé (Oliver et al, 1993), et 
évoque les automutilations compulsives observées chez 
1' animal hypodopaminergique-hyperadrénergique. 
Nous signalons une variante spéciale du comporte-
ment automutilatoire dans la neuropathie sensorielle 
congénitale (ex : syndrome Riley-Day). Les enfants 
affligés sont insensibles à la douleur. On estime que 
le comportement automutilatoire (morsures des 
doigts, langue ou lèvres), souvent associé à des évé-
nements frustrants consiste en une mauvaise habitude 
qui chez un enfant normal serait simplement décon-
ditionné par la douleur. 
L'autisme est aussi bien connu pour la fréquente 
présence de comportements autostimulatoires (auto-
cognement de la tête en particulier) pouvant parfois 
atteindre une intensité dangereuse pour l'intégrité de 
l'encéphale. On observe le phénomène que l'étiolo-
gie soit X-fragile ou pas. 
Les enfants atteints du syndrome de Gilles de la 
Tourette ne sont pas habituellement automutilatoires, 
et ne sont pas non plus portés aux agressions sur 
autrui. Toutefois, une minorité de ces patients le sont. 
Ces comportements sont précipités par la frustration, 
mais leur détermination est néanmoins en grande par-
. tie endogène et comporte un élément de compulsion. 
Finalement, le comportement autostimulatoire-
automutilatoire observé chez les autistes peut aussi 
être vu chez certains déficients mentaux profonds 
quelle que soit l'étiologie (tableau Il-XIII). 
Hyman ( 1990) a publié un excellent traité sur la neu-
rologie des comportements automutilatoires. JI fait bien 
comprendre que l'automutilation peut suivre plusieurs 
vecteurs psychiques, dont le dyscontrôle épisodique de 
type cérébralement irritatif, l'anxiété, la dépression, la 
cyclothymie, l' agitation, etc. (tableau 11-XIV). 
TABLEAU 11-XnJ.- SYNOPSIS DES CONDITIONS NEUROLOGIQUES 
JUVÉNILES ASSOCIÉES À L'AUTOMUTILATION. 
Syndrome de Lesch-Nyhan 
Syndrome de Prader-Willi 
Syndrome de Cornelia de Lange 
Syndrome de Rett 
Neuropathie sensorielle congénitale 
Syndrome X-fragile (peu fréquent) 
Maladie de Gilles de la Tourette (peu fréquent) 
Déficience mentale (peu fréquent) 
TABLEAU Il-X IV. - MÉDICAMENTS UTILISÉS POUR CONTRER 
LES COMPORTEMENTS AUTOMUTILATOIRES. VOIR AUSSI HYMAN 
S.L. ( 1990). ' 
MÉDICAMENT I NDICATIONS 
Carbamazépine Dyscontrôle épisodique avec ou sans 
convul sions 
Halopéridol Agitation, agressivité, traits autistiques ou 
caractéristiques de la maladie de Gilles 
de la Tourette 
Lithium Cyclicité des désordres, histoire fami liale de 
désordres affectifs, agitation, traits autistes 
Propanolol Anxiété, crises de panique, agitation 
épisodique, dyscontrôle 
Antidépresseurs Symptômes dépressifs, histoire familiale 
tricycliques de dépression 
TRAUMATISME CRÂNIEN CHEZ L'ENFANT 
Les effets cognitifs, émotionnels, interpersonnels, 
neuropathologiques du traumatisme crânien ont été 
décrits de manière exhaustive chez l'adulte (Braun et 
al sur ce point). Nous savons moins quelles pour-
raient être les spécificités des problèmes encourus 
lorsque le traumatisme afflige le jeune enfant. Le 
jeune enfant est moins à risque pour le traumatisme 
cr~ien grave (9 p.l 00) que le jeune adulte ( 62 p.l 00), 
mms ce syndrome est néanmoins un élément impor-
tant de la neurologie pédiatrique (Alves et al 1986). 
Dans la situation pédiatrique, l'étiologie est plus sou-
vent domestique (violence parentale, chutes) tandis 
que chez le jeune adulte, ce sont les accidents de la 
route qui représentent la principale cause. Le jeune 
enfant est moins bien protégé que l'adulte contre les 
lacérations, contusions et commotions résultant des 
forces décélératrices et/ou accélératrices appliquées 
au crâne. Par exemple, il suffit pour un parent désem-
paré (et irresponsable) de secouer un peu trop vigou-
reusement un nourri sson pour occasionner un 
traumatisme cérébral. Il est intéressant aussi de noter 
que les adolescents avec désordre caractériel sont 
reconnus pour avoir subi souvent de nombreux trau-
matismes crâniens (Tramontana et Hooper, 1989). Y-
a t-il là deux phénomènes parallèles (trouble 
caractériel et traumatisme crânien), les deux émanant 
d'une sorte d'agitation primordiale? Ou y-a t-il là 
deux phénomènes séquentiels, le traumatisme céré-
bral précoce touchant les régions ventrofrontales ren-
dant 1' enfant à risque pour des troubles caractériels? 
(figure 11-4). 
Le lecteur est renvoyé à l'excellent chapitre de 
Arffa (1998) sur la neuropsychiatrie du traumatisme 
crâniocérébral chez l'enfant. On y trouvera, entre 
autres, l'échelle de coma pour enfants que l'on com-
pare à l'échelle de coma de Glasgow. On y trouve 
aussi une échelle de sévérité du traumatisme, ainsi 
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centraux. Une étude clinique préliminaire a montré 
que l' agoniste-D2 bromocryptine fait disparaître cette 
asymétrie (Lavigne, 1996). D'autres traitements du 
bruxisme sont réalisés par ajustement d'une mauvaise 
occlusion des mâchoires (ceci est considéré comme 
un irritant apte à provoquer le bruxisme), le condi-
tionnement aversif, la rétroaction biologique, l'hyp-
nose, la psychothérapie. Ces techniques sont réputées 
peu efficaces. Voir le compte rendu de Lohr et 
Wisnniewski (1987). Les deux sexes sont également 
à risque. Quoique minoritaire, on note la présence du 
bruxisme dans certaines conditions pathologiques 
particulières, dont la trisomie 21, l'infirmité motrice 
cérébrale, l'autisme, et plusieurs déficiences mentales 
dont particulièrement celles dues à un désordre méta-
bolique. Nous nous permettons ici une anecdote : 
même si la littérature clinique n'en fait généralement 
pas mention, nous avons eu l'occasion de connaître 
un bruxiste. Celui-ci était parfaitement heureux d'une 
prothèse en caoutchouc qu'il plaçait sur ses dents 
juste avant de se coucher. Un jour, alors qu'il avait 
perdu sa prothèse, il se plaignit amèrement de la dou-
leur que son bruxisme lui occasionnait. 
DYNAMIQUES INTER-HÉMISPHÉRIQUES DANS 
LES TROUBLES NEUROPSYCHOLOGIQUES DE 
L'ENFANT 
La première inquiétude du neuropsychologue cli-
nicien n'est pas de savoir si l'enfant qu'il évalue a un 
désordre du relais interhémisphérique. Néanmoins, on 
commence à s'intéresser à la question. Des recher-
ches récentes combinant l'imagerie cérébrale par 
résonance magnétique et l'évaluation cognitive ont 
trouvé que la grosseur du corps calleux était négati-
vement corrélée à diverses performances linguis-
tiques chez les dyslexiques (Robichon et Habib, 
1998) et même chez les sujets normaux (Hellige et al, 
1998). Il semble qu'un relais interhémisphérique 
débridé (dyslexie, bégaiement, maladie de Gilles de 
la Tourette) soit un marqueur des troubles neuropsy-
chologiques congénitaux pour lesquels les garçons 
sont beaucoup plus à risque (voir tableau 11-VI). 
D'autres désordres liés à un corps calleux anormal 
reflètent davantage une insuffisance du relais interhé-
misphérique. Par exemple, l'alexithymie est une dif-
ficulté à rendre compte verbalement des émotions que 
l'on vit. L'héritabilité calculée à partir de jumeaux 
mono- et dizygotes semble être assez substantielle 
(Heiberg et Heiberg, 1977). De nombreux chercheurs 
et cliniciens ont vu dans l'alexi thymie un signe 
plausible d'une sorte de déconnexion entre les deux 
hémisphères : l'hémisphère droit étant davantage 
générateur du vécu affectif, et le gauche étant plus 
important pour toutes les formes de récit explicite-
ment verbal. Tel qu'il était prévu depuis longtemps, 
donc, on sait maintenant que les callosotomisés sont 
plus à risque pour l' alexithymie (TenHouten et al, 
1986). L'insuffisance ou l'appauvrissement du relais 
interhémisphérique peuvent aussi être attendus et ont 
quelquefois été observés dans des désordres tels la 
malnutrition, le syndrome d'alcoolisme fœtal, le trau-
matisme crânien et la schizophrénie. Le tableau Il-
XVI montre ces désordres et indique une source 
bibliographique démontrant le rôle d'un corps calleux 
défectueux dans chacun d'entre eux. 
TABLEAU 11-XVI. - SYNDROMES NEUROPSYCHOLOGJQUES DE 
L'ENFANT DANS LESQUELS ON SOUPÇONNE LA PRÉSENCE D'UNE 
DYSFONCTION CALLEUSE. 
SYNDROME RÉFÉRENCE 
Syndromes avec forte composante héréditaire 
Bégaiement Webster, 1990 
Schizophrénie David, 1992 
Dyslexie Hynd et al, 1995 
Syndrome de Gilles de la Tourette Peterson et al, 1994 
Hyperactivité avec déficit Giedd et al, 1994 
attentionne! 
Alexithymie Buchanan et al, 1980 
Syndromes acquis 
Traumatisme crânien 
Malnutrition prénatale 
Syndrome d'alcoolisme fœtal 
Troubles d'apprentissage* 
Vuilleumier et al, 1995 
Soto-Moyano et al, 1993 
Coulter et al, 1993 
Nj iokiktjien et al, 1994 
Note: l'astérisque* identifie un désordre mu! ti-étiologique dont la 
cause peut être parfois héréditaire, parfois congénitale, patfois 
traumatique postnatale, etc. 
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Chapitre 12 
SYNDROMES COMPORTEMENTAUX DE L'ENFANT 
EN ÂGE SCOLAIRE 
Les syndromes du comportement de J'enfant sont 
extrêmement nombreux et il est difficile de se les 
représenter à travers une nosologie clairement établie. 
Il faut entendre ici, globalement, par syndromes du 
comportement (behavioral syndromes), toute atteinte 
dont la dimension neurologique est floue (atteintes 
cérébrales légères, hétérogènes, diffuses) et qui rend 
un enfant inadapté. 
Une première façon de classer ces désordres pour-
rait être de les aborder par le domaine fonctionnel le 
plus atteint (ex : cognitif non verbal, cognitif verbal, 
social, affectif, etc.). Cela pose le problème d ' une 
trop grande quantité de thèmes à traiter. Nous avons 
d'emblée décidé de regrouper dans un chapitre à part 
les désordres langagiers, tels que la dyslexie, le 
bégaiement, la dysphasie congénitale, J'hyperlexie 
(Chapitre 13); les désordres liés au sexe, tels que les 
désordres caractériels et l'anorexie mentale (Chapitre 
8); certains désordres hérédopsychiatriques (Chapitre 
9); les déficiences mentales neurogènes; les malnu-
tritions (Chapitre 22). 
Une deuxième façon de classer les désordres qui 
restent, serait par les deux pôles de la dimension 
internalisante/externalisante. Hynd et Willis (1988) 
regroupent dans les désordres internalisants la dépres-
sion, l' anxiété, la somatisation, et dans les désordres 
externalisants l'hyperactivité et le désordre carac-
tériel. Dans cette optique, nous commençons ce 
chapitre avec ces deux groupes de syndromes hété-
rogènes: 1) troubles affectifs interpersonnels (dépres-
sion, anxiété, syndrome maniacodépressif); 2) troubles 
d'adaptation scolaire (hyperactivité avec ou sans défi-
cit de l'attention, maladie de Gilles de la Tourette). 
Toutefois, nous complétons ce chapitre par un compte 
rendu sur la neuropsychologie du développement du 
trouble de l'apprentissage non verbal, les dynamiques 
interhémisphériques dans les troubles neuropsycho-
logiques de l'enfant, les obésités neurogènes et du 
stress. Les troubles du comportement (oppositionnel, 
caractériel, etc.) sont traités dans le chapitre portant sur 
les différences neuropsychologiques entre les sexes. 
DÉSORDRES INTERNALISANTS 
L'anxiété de panique et l'anxiété d'anticipation 
pourraient dépendre, entre autres choses, de facteurs 
biologiques distincts. Gorman et al (1989) ont publié 
des indications sur le fait que la première serait d'ori-
gine tronculaire (pont de Varole) tandis que la 
deuxième serait d'origine cingulaire et préfrontale. 
Les neurotransmetteurs les plus touchés, seraient 
l'acide gamma-aminobutyrique (GABA), la séroto-
nine, et la norépinéphrine. Les recherches sur la phar-
macologie du stress, qui sert de modèle pour les 
troubles de l'anxiété, vont dans ces directions. On sait 
aussi que les agents les plus purement anxiolytiques 
restent encore les benzodiazépines, qui opèrent prin-
cipalement par la voie GABAergique. Des recherches 
réalisées sur des adultes normaux, informés et 
consentants, ont montré aussi que la crise d'anxiété 
peut être induite, chez certains sujets par une dose 
d'acide lactique ou en changeant la concentration de 
dioxyde de carbone dans l'air respiré. La disposition 
aux problèmes d'anxiété est certainement héréditaire 
(Klein et Gorman, 1987; Martin et al, 1988). 
Le noyau tubéromamillaire de l'hypothalamus est 
le seul endroit connu qui produise de l'histamine dans 
le cerveau. Lorsque ce noyau est lésé bilatéralement 
chez le rat, celui-ci se comporte de façon plus 
confiante, aventureuse, décisive comme s'il était 
moins anxieux (Frisch et al, 1998). Il est plausible 
que cet effet soit lié à une baisse des histamines céré-
brales. Par ailleurs, cela fait longtemps que l'on a 
remarqué un effet anxiolytique de l'excision bilaté-
rale de l'amygdale du lobe temporal, à tel point que 
· 1 
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cette opération est devenue une psychochirurgie cou-
rante à une certaine époque. Récemment, un groupe 
de chercheurs a pu isoler de façon plus évidente l'ef-
fet anxiogène des lésions de 1' amygdale chez le rat : 
ce sont les lésions bilatérales de l'amygdale centrale 
et non dorsolatérale qui ont un effet anxiolytique 
(Mo lier et al, 1997). À 1 'opposé, une lésion semble 
aussi pouvoir provoquer l'anxiété. Sams-Dodd et al 
( 1997) ont rapporté que des lésions bilatérales de 
l'hippocampe ventral rendaient les rats particulière-
ment anxieux (comportments craintifs, sursauts, tres-
saillements d'anticipation). Par ailleurs, des lésions 
interrompant les efférences principales de l'habenula 
ont pour effet d'augmenter Je comportement anxieux 
ainsi que le cortisol sanguin de ratons et de rats 
adultes (Murphy et al, 1996). En ce qui concerne 
l'humain, les hippocampes pourraient bien avoir un 
rôle anxiolytique chez J'humain comme chez le rat. 
Young et al (1995) ont décrit cinq cas dont les crises 
épileptiques mimaient en tous points une attaque de 
panique. Tous les cas avaient un foyer temporal. Il 
semble aussi que bien que la dépression postlésion-
nelle résulte de lésions à gauche, un syndrome 
d'anxiété généralisée (sans dépression) postlésion-
nelle résulte plus souvent de lésions droites (Astrom, 
1996). 
La dépression chez l'adulte est reconnue, entre 
autres, comme étant un syndrome neuropsycholo-
gique à part entière : elle présente une pathologie à 
dominante sérotoninergique et se traite pharmacolo-
giquement, assez efficacement d'ailleurs, sur le même 
axe; elle est fortement héri table qu'il s'agisse des 
formes dites « réactionnelles» ou légères, ou qu 'il 
s'agisse des formes endogènes stables ou même qu'il 
s'agisse des formes cycliques unipolaires ou bipo-
laires; elle est associée à un complexe de déficits 
cognitifs que l'on associe à la dysfonction hémisphé-
rique droite; on y retrouve plus d'anomalies élec-
troencéphalographiques à droite qu'à gauche; 
l'imagerie métabolique (PET) suggère elle aussi que 
le désordre est plus marqué à l'hémisphère droit. 
Qu'en est-il donc de la dépression infantile? L' impor-
tant chapitre de Brumback ( 1988) fait exhaustivement 
et habilement le tour de cette question. La réponse est 
sans équivoque : la dépression infantile est tout aussi 
«biologique» que la dépression adulte ; elle réagit 
tout aussi bien aux antidépresseurs tricycliques; elle 
présente un tableau neuropsychologique compatible 
avec une dysfonction hémisphérique droite. Tra-
montana et Hooper ( 1989) ont réalisé une recension 
qui va dans le même sens. La prévalence de la 
dépression chez l'enfant et l'adolescent est estimée 
entre 0,4 p.lOO et 8,3 p. lOO selon les auteurs et est 
plus fréquente à l'adolescence. Contrairement à une 
prévalence plus grande du risque pour le sexe fémi-
nin à l'âge adulte, celui du garçon dépasse celui de la 
fillette (2: 1). Les comorbidités les plus fréquentes 
chez l'enfant sont les désordres anxieux ( 45 p.l 00), 
le syndrome d'hyperactivité (42 p. lOO) et Je trouble 
caractériel (environ 38 p.IOO) (Emslie etal, 1998). 
Les manuels CIM et DSM ne reconnaissent pas 
une séméiologie spécifique de la dysthymie ou 
dépression infantile, et ces désordres ne sont pas pré-
sentés dans la catégorie des troubles du développe-
ment. Nous présentons donc plutôt les critères de 
Weinberg de dépression infantile au tableau 12-I. 
Le tableau 12-II présente les conditions qui peu-
vent mimer la dépression chez l'enfant. 
La manie et syndrome maniacodépressif infantiles 
sont moins fréquents que les formes adultes, mais 
leur prévalence est probablement actuellement encore 
sous-estimée. Parmi les problèmes responsables de 
cet état de fait, il faut reconnaître que ces maladies se 
présentent chez l'enfant en âge scolaire sous forme 
sévère avec une importante co-morbidité (autres psy-
choses, dépression, anxiété, désordre caractériel) 
(Wozniak et al, 1995). Il est particulièrement difficile 
de distinguer, chez l'enfant, Je syndrome d'hyperac-
tivité du syndrome maniaque (Bowring et al, 1992). 
Manzano et al (1993) rapportent que 45 p. lOO des 
adultes maniaques ont été identifiés comme mania-
ques au cours de l'enfance. Hammen et al (1990) esti-
ment que 82 p.l 00 des enfants dont la mère était 
maniaque ou maniacodépressive manifestent aussi 
une forme de cette maladie affective. Il semble que 
les formes précoces du syndrome maniacodépressif 
soient manifestes dans les lignées famil iales ou la 
récurrence est plus forte (Strober, 1992). Les divers 
facteurs biologiques qui peuvent provoquer un épi-
sode de type maniaque, chez J'enfant, sont présentés 
au tableau 12-III. 
Comme c'est le cas dans l'autisme, le talent excep-
tionnel est assez fréquent dans le syndrome maniaco-
dépressif, et il est observé particulièrement dans les 
formes juvéniles. Toutefois, il est rare que les mania-
codépressifs soient déficients mentaux, de telle sorte 
que ces talents exceptionnels ne doivent pas être assi-
milés à «l'idiotie savante» de l'autisme ou de la défi-
cience mentale. Bien que les deux sexes soient 
également à risque pour les formes tant juvénile 
qu'adulte du syndrome maniacodépressif, les talents 
exceptionnels associés à ce syndrome sont plus fré-
quents pour le sexe masculin. Par ailleurs, d'après 
Obier et Fein (1988) les cas avec talents exceptionnels 
semblent présenter une forme de la maladie qui est 
plus fortement héréditaire, et qui est plus virulente (se 
blessent eux-mêmes, fréquence plus élevée de l' obses-
sion, de la stéréotypie, de la rigidité : symptômes qui 
ressemblent à certains traits des autistes). 
L'excès de bonne humeur n'est pas l'apanage que 
de la manie. Le syndrome d' Angelman (aussi dénom-
mé «happy puppet syndrome») peut se présenter sous 
forme fami liale (autosomique récessive) ou peut 
découler d'une petite délétion d' une partie du chro-
mosome 15 (15q 11-13). Le premier trait que l'on 
détecte, chez le nourrisson, est souvent le rire profus 
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TABLEAU 12-l.- CRITÈRES DE WEINBERG POUR LA DÉPRESSION INFANTILE. SOURCE: WEINBERG W. A., EMSLIE G.J. ( 1988). WEINBERG 
SCREENING AFFECTIVE SCALES (WSAS AND WSAS-SF). JOURNAL OF CHILD NEUROLOGY, 3, 294-296. 
PRÉSENCE DES SYMPTÔMES 1 ET Il AINSI QUE DE DEUX AUTRES PARMI LES HUIT SUIVANTS (Ill-X) 
1. Humeur dysphorique (mélancolie) V. Changement dans le rendement scolaire 
a) Affirmations ou apparence de tristesse, solitude, désespoir, a) Rêverie, mauvaise concentration, mauvaise mémoire 
et/ou pessimisme; (rapportés par l'instituteur); 
b) Sautes d'humeur, mauvaise humeur; b) Baisse de l'effort scolaire; 
c) Irritabilité, facilement frustré; c) Perte d'intérêt pour les activités scolaires non académiques 
d) Hypersensibilité, pleure faci lement; VI. Socialisation diminuée 
e) Attitude négative, difficile à contenter a) Participation aux groupes réduite; 
II. Dévalorisation de soi b) Moins d'amis, moins avenant; 
a) Sentiment d'insolvabilité, inutilité, stupidité, laideur, c) Retrait social; 
culpabilité, etc.; d) Perte d'intérêt pour les activités sociales 
b) Croyance à la persécution; 
c) Désir de mort; 
d) Désir de fugue ou de quitter la maison; 
e) Pensées suicidaires; 
f) Tentative de suicide 
III. Comportement agressif (agitation) 
a) S'entend mal avec les autres; 
b) Opiniâtre; 
c) Respecte peu l'autorité; 
d) Belligérant, hostile, agité; 
e) Batailles fréquentes ou colère abrupte 
IV. Troubles du sommeil 
a) Insomnie au coucher; 
b) Sommeil agité; 
c) Insomnie du matin; 
VII. Changement d'attitude à l'égard de l'école 
a) N'apprécie pas les activités scolaires; 
b) Ne veut pas aller à l'école 
VIII. Plaintes somatiques 
a) Céphalées non migraineuses; 
b) Douleurs abdominales; 
c) Douleurs musculaires; 
d) Autres 
IX. Perte d'énergie 
a) Baisse des loisirs hors de l'école; 
b) Baisse d'énergie, fatigue mentale ou physique 
X. Changement de l'appétit 
a) Anorexie ou polyphagie; 
b) Changement pondéral inhabituel dans les quatre mois 
d) Lever difficile 
B. CHAQUE SYMPTÔME MAJEUR (I, II, III, ETC.) DOIT CORRESPONDRE À UN CHANGEMENT DISTINCT DU COMPORTEMENT DE L'ENFANT, ET 
DOIT AVOIR DURÉ PLUS D'UN MOIS. UN SYMPTÔME EST JUGÉ POSITIF SI AU MOINS UN DES SIGNES ASSOCIÉS (A, B, C, ETC.) S'APPLIQUE. 
TABLEAU 12-Il. - INFLUENCES BIOLOGIQUES QUI PEUVENT MIMER OU PROVOQUER LA DÉPRESSION CHEZ L'ENFANT. ADAPTÉ DE WISE ET 
RUNDELL (1988). 
INFECTIONS DÉSORDRES DÉSORDRES MÉDICAMENTS AUTRES 
NEUROLOGIQUES ENDOCRINIENS 
Mononucléose Épilepsie Diabète Barbituriques Hypocalcémie 
Encéphalite Commotion Maladie de Cushing Benzodiazépines Hyponatrémie 
Pneumonie Hémorragie Maladie de Addison Corticostéroïdes Anémie 
Tuberculose Accidents vasculaires Hypothyroïdie Anticonvulsivants Lupus 
Hépatite cérébraux Hyperthyroïdie Clonidine Porphyrie 
SIDA Sclérose Sous-activation de Digitaliques Urémie 
en plaques l' hypophyse Diurétiques Maladie de Wilson 
Maladie de Huntington 
(discutablement paroxystique). Parmi les dysmor-
phoses, en ordre approximatif de fréquence décrois-
sante, on a noté le prognathisme, la langue extrue, la 
microcéphalie, la brachycéphalie, le visage lunaire, 
les malformations dentaires, l'hypopigmentation cho-
roïdienne et iridienne, le strabisme, le metatarsus 
adductovarus. Le tonus est légèrement spastique et 
ataxique, évoquant la marionnette. La tomodensito-
métrie ne signale rien de particulier sauf 1' agénésie 
cérébrale diffuse, tandis que l'EEG est variablement 
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TABLEAU 12-lll.- fACTEURS BIOLOGIQUES POUVANT PROVOQUER UN ÉPISODE DE TYPE MANIAQUE CHEZ L'ENFANT. ADAPTÉ DE WISE ET 
RUNDELL ( 1988). 
INFECTIONS NEUROLOGIQUES ENDOCRINIENS MÉDICAMENTS AUTRES 
Encéphali te 
Innuenza 
Syphilis 
SIDA 
Épilepsie 
Traumatisme crânien 
Hyperthyroïdisme Stéroïdes Anémie 
Hémodialyse 
Accidents vasculaires cérébraux 
Maladie de Wilson 
pathologique (activités rythmiques persistantes à 4-6 
Hz (200 microV) à l'approche du sommeil, volées 
antérieures prolongées d'activité à 2-3 Hz (200-500 
micro V), avec profils onde-pointe flous, pics posté-
rieurs à 3-4 Hz (> 200 micro V) à la fermeture des 
yeux. Le langage n'estjamais acquis, et la déficience 
mentale est incontournable. Bjerre et al (1984) décri-
vent un cas qui, bien que dans un état critique, sou-
riait et riait encore beaucoup à l'âge de 75 ans. 
Il est difficile de distinguer le syndrome d'hyper-
activité, la manie, l'akathisie, et J'agitation chez l'en-
fant, un peu plus d'ailleurs que chez l'adulte. Chacun 
de ces états morbides peut comporter une dimension 
subjective plus ou moins importante. Peut-être 
devrait-on insister sur un excès du comportement 
d'exploration dans l'hyperactivité, sur l' euphorie 
dans la manie, sur la compulsion ambulatoire dans 
l'akathisie, sur l'état de panique dans l'agitation mor-
bide. Quoiqu'il en soit, on associe davantage la dys-
fonction de l'hémisphère droit plutôt que du gauche 
à tous ces syndromes chez l'adulte. Ceci est déjà bien 
établi, y compris en ce qui concerne l'enfant, en ce 
qui a trait à l'hyperactivité (voir la partie consacrée 
à ce sujet dans le présent chapitre), et à la manie 
(Khanna et Borde, 1989). Rien n'est connu toutefois 
des sites neuropathologiques aptes à provoquer les 
deux autres syndromes chez l'enfant. 
DÉSORDRES EXTERNALISANTS 
La maladie de Gilles de la Tourette est un syn-
drome très commun en neuropsychologie clinique de 
l'enfant, malgré le fait qu'elle soit assez rare en 
tant que telle (l /2 000 : Bru un, 1984 ). Les garçons 
sont deux à quatre fois plus à risque que les filles. 
La maladie est assez fortement héréditaire, la co-
occurrence atteignant Je 80 p. 100 chez les jumeaux 
monozygotes. Par ailleurs, Je spectre héréditaire 
(comorbidités) semble différer d ' un sexe à l' autre, le 
spectre masculin étant plus diversifié. Les premiers 
signes de la maladie se font remarquer typiquement 
entre 2 et 5 ans, et consistent en tics faciaux, corpo-
rels et vocaux. Les variantes les plus communes de 
ces tics sont les grimaces faciales, les grognements et 
les j appements. Les critères diagnostiques du CIM-1 0 
sont présentés au tableau 12-IV. 
Isoniazide 
Sympathico-rnimétiques 
TABLEAU 12-IY.- CRITÈRES CIM-1 Û POUR LE DIAGNOSTIC DE LA 
MALADIE DE GILLES DE LA TOURETTE. SOURCE : WORLD HEALTH 
ÜRGANIZATION ( 1993), TRAD. FRANÇAISE CLASSIFICATION INTER-
NATIONALE DES MALADIES, 1 OC RÉVISION. CHAPITRE V (F) : TROU-
BLES MENTAUX ET TROUBLES DU COMPORTEMENT : CRITÈRES DIA-
GNOSTIQUES POUR LA RECHERCHE, PARIS, ORGANISATION MON-
DIALE DE LA SANTÉ ET MASSON, 1994, (PAGE 1 54). 
Présence de tics moteurs multiples et d'un ou plusieurs tics 
vocaux à un moment quelconque au cours de la maladie, mais 
pas nécessairement de façon simultanée. 
Les tics surviennent à de nombreuses reprises au cours de la j our-
née, presque tous les jours, pendant plus d'une année, sans pério-
de de rémission de plus de deux mois au cours de cette année. 
Début avant 1' âge de 18 ans. 
Note: le système DSM-IY requiert en surcroît que les tics aient 
évolué. 
On observe souvent, parmi les tics moteurs, le cli-
gnement des yeux, Je haussement des épaules, les 
mouvements pour retirer les cheveux des yeux, J'ou-
verture de la bouche, l'extension des bras, et le léchage 
des lèvres. En ce qui concerne les tics vocaux, on note 
typiquement le reniflement, le raclage de gorge, le gro-
gnement, Je cri, et/ou l'aboiement (Corning, 1990). Il 
est important de savoir toutefois que les tics peuvent 
être beaucoup plus complexes que ceux mentionnés 
plus haut (tableau 12-V). Finalement, il est important 
de réaliser que des tics peuvent provenir d'une grand 
diversité de pathologies, et donc que ceux propres à la 
maladie de Gilles de la Tourette requièrent d'être bien 
distingués : en particulier, ceux-ci doivent être apparus 
avant l'âge adulte, doivent être changeants (du moins 
selon DSM IV), et doivent comporter au moins un tic 
complexe et au moins un tic vocal. 
Environ un tiers des enfants affectés sont aussi 
coprolaliques, c'est-à-dire qu'ils disent des obscéni-
tés et/ou jurons sous pression, ou sont copropraxiques 
(font des gestes obscènes), ou sont échopraxiques 
(imitent certains gestes). Ils endurent parfois des 
paresthésies douloureuses (Kurlan, 1989). Occasion-
nellement, l'automutilation est observée (Eisenhauer 
et Woody, 1987; Robertson et al, 1990). La psycho-
pathologie, par exemple à l'Inventaire Multiphasique 
de Personnalité du Minnesota, est très fréquente mais 
n'est pas très spécifique, toutes les échelles étant éle-
vées (Shapiro et Shapiro, 1982). Le tableau cognitif 
se déploie sur un fond intellectuel assez normal. Les 
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TABLEAU 12-V.- QUATRE TYPES DE T ICS DANS LA MALADIE DE GILLES DE LA TOURETTE. 
TICS MOTEURS SIMPLES : BREFS, ABRUPTS, DÉPOURVUS DE SENS APPARENT 
Clignements, grimaces, mouvements du nez, mouvements des lèvres, haussements des épaules, coups de bras, coups de tête, 
crispations abdominales, coups de pied , mouvements des doigts, ouvertures et fermetures des mâchoires, claquements des dents, 
froncements des sourci ls, soubresauts de parties du corps. 
TICS MOTEURS COMPLEXES : PLUS LENTS, POURVUS DE SENS APPARENT 
Sauts répétitifs, applaudissements, attouchements, lancements d'objets, arrangements d'objets ou de parties du corps, mouve-
ments giratoires ou copulatoires, morsures de ses propres lèvres ou de ses bras, cognements de sa propre tête, mouvements ver-
miculaires, roulements ou levées des yeux, expressions facia les bizarres, extrusions de la langue, bises, pincements, écriture 
répétitive de mots, destruction d'objets, gestes vulgaires, grattage de galles. 
TICS VOCAUX SIMPLES 
Sifflements, toussotements, reninements, crachements, cris, grognements, raclages de gorge, gargarismes, claquements, chucho-
tements, voyelles uniques. 
TICS VOCAUX COMPLEXES 
Mots, phrases, énoncés : jurons, ri tuels, répétitions, invocations, ordres, bribes de phrases contradictoires, énoncés émotionnelle-
ment chargés, insultes, frustration. 
patients ont des problèmes aux épreuves de codage, 
d 'arithmétique écrite, visuospatiales, visuomotrices, 
de fluidité verbale. On trouve chez ces patients, dans 
l 'enfance, des EEG anormaux, des signes neurolo-
giques subcliniques (soft signs), des dominances cor-
porelles excessivement mixtes. La comorbidité est 
fréquente, particulièrement les troubles attentionnels 
et/ou l' hyperactivité (Matthews, 1988), mais on note 
aussi la présence de dispositions obsessionelles com-
pulsives et un syndrome oppositionnel dans de nom-
breux cas. Une grande variété d'autres problèmes 
affl igent de petits sous-groupes de ces patients : énu-
résie, problèmes de sommeil, encoprésie, polydipsie, 
boulimie compulsive avec obésité, migraines, narco-
lepsie, trichotillomanie. On s'oriente vers un facteur 
étiologique situé principalement au récepteur dopa-
minergique D2 des noyaux gris centraux, mais enga-
geant aussi, secondairement, des anomalies des 
systèmes sérotoninergique (insuffisance) et norépi-
néphrinergique (excès) (Comings, 1996). La chimio-
thérapie a généralement pour objectif de réduire 
l'activité doparninergique (halopéridol) ou norépiné-
phrinergique (clonidine). 
Le syndrome de Gilles de la Tourette doit être 
distingué des autres désordres avec tics (désordre de 
tics transitoires, désordre chronique de tics moteurs, 
désordre atypique de tics, désordre de mouvements 
stéréotypés atypiques, pour ne s'en tenir, ici, qu 'à la 
nosologie DSM) ainsi que des dystonies et dyskiné-
sies précoces, incluant celle qui accompagne la cho-
rée de Sydenham. Par ailleurs, des tics simples 
peuvent survenir secondairement à des syndromes et 
maladies neurologiques bien précises - qu ' il ne faut 
pas confondre avec la maladie de Gilles de la 
Tourette. Le tableau 12-VI en donne une liste. 
Au-delà des tics simples, il y a aussi plusieurs 
désordres, autres que la maladie de Gilles de la 
TABLEAU 12-VI. - DÉSORDRES ET CONDITIONS PARFOIS ACCOMPA-
GNÉS DE TICS. I NFORMATIONS D'APRÈS LoHR ET W ISNIEWSKI ( 1987). 
États postencéphalitiques 
Maladie de Huntington 
Chorée de Sydenham 
Maladie de Wilson 
Maladie Hallervorden-Spatz 
Autisme 
Déficience mentale 
Trisomie 2 1 
Schizophrénie 
Accident vasculaire cérébral 
Sclérose en plaques 
Neurosyphilis 
Thyrotoxicose 
Porphyrie 
Tourette tardif 
(postneuroleptique) 
Stimulants 
(dextroamphétamine, 
méthylphénidate) 
Antidépresseurs tricycliques 
Médicaments 
anticholinergiques 
PCP 
Neuroleptiques 
(réaction aiguë) 
Tourette, qui comportent des mouvements complexes 
répétitifs. On mentionne les automatismes de l'épi-
lepsie partielle-complexe (ex : déboutonner et rebou-
tçmner son gilet), les stéréotypies des autistes (ex : 
mouvements en toupie du corps ou des mains), les 
maniérismes des schizophrènes (ex : écholalie), les 
persévérations frontales (ex : réduplication persis-
tante), les compulsions obsessionnelles (ex: manie du 
rangement). Les régions cérébrales les plus touchées 
semblent inclure surtout les noyaux gris de la base, le 
noyau caudé en particulier. 
Existe-il une constellation syndromique entre les 
deux pôles de l' hyperactivité pure et du déficit atten-
tionne! pur ? On pense que oui, en ce sens que l ' un 
entraîne en quelque sorte 1' autre. Il est difficile, en 
effet pour un enfant hyperactif, à tout le moins, de 
garder son attention focalisée sur une même chose 
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TABLEAU 12-VIl.- CRITÈRES CIM-1 0 POUR LE TROUBLE HYPERKINÉTIQUE. SOURCE: WORLD HEALTH Ü RGANlZATION ( 1993), TRAD. FRAN-
ÇAISE CLASSIFICATION INTERNATIONALE DES MALADIES, 1 ()C RÉVISION. CHAPITRE V (F) : TROUBLES MENTAUX ET TROUBLES DU COMPORTE-
MENT : CRITÈRES DIAGNOSTIQUES POUR LA RECHERCHE, PARIS, ORGANISATION MONDIALE DE LA SANTÉ ET MASSON, 1994, ( PAGE 142). 
NB. Les critères diagnostiques pour la recherche du trouble hyperkinétique exigent la présence d' une inattention, d' une hyper-
activité, et d'une impulsivité qui sont envahissantes, persistantes, et présentes dans plusieurs situations, et qui ne sont pas dues à 
un autre trouble (par exemple un autisme ou un trouble de l'humeur). 
Gl. Inattention. Au moins six des symptômes suivants d'inattention ont persisté pendant au moins six mois, à un degré qui est 
mal adapté et qui ne correspond pas au niveau de développement de l' enfant: 
1) ne parvient souvent pas à prêter attention aux détails, ou fait des <<fautes d'inattention>>, dans les devoirs scolaires, le travail, 
ou d'autres acti vités; 
2) ne parvient souvent pas à soutenir son attention dans des tâches ou des activités de jeu; 
3) ne parvient souvent pas à écouter ce qu'on lui dit; 
4) ne parvient souvent pas à se conformer aux directives venant d'autrui o u de finir ses devoirs, ses corvées, ou ses obligations 
sur le lieu de travail (non dû à un comportement oppositionnel ou à un manque de compréhension des instructions); 
5) a souvent du mal à organiser des tâches ou des activités; 
6) évite souvent ou fait très à contrecœur les tâches qui nécessitent un effort mental soutenu, telles que les devoirs à faire à 
domicile; 
7) perd souvent des objets nécessaires à son travail ou à certaines activités à l'école ou à la maison (par exemple crayons, livres, 
jouets, outils); 
8) est souvent facilement distrait par des stimuli externes; 
9) fait des oublis fréquents au cours des activités quotidiennes; 
G2. Hyperactivité. Au moins trois des symptômes sui vants d 'hyperactivité ont persisté pendant au moins six mois, à un degré 
qui est mal adapté et qui ne correspond pas au niveau de développement de l'enfant: 
1) agite souvent ses mains ou ses pieds ou se tortille sur sa chaise; 
2) se lève en classe ou dans d'autres situations alors qu' il devrait rester assis; 
3) court partout ou grimpe souvent, de façon excessive, dans des situations où cela est inapproprié (chez les adolescents ou les 
adultes, ce symptôme peut se limiter à un sentiment subjectif d'agitation); 
4) est souvent exagérément bruyant dans les jeux ou a du mal à participer en silence à des activités de loisir; 
5) fa it preuve d 'une activité motrice excessive, non influencée par le contexte social ou les consignes. 
G3. Impulsivité. Au moins un des symptômes suivants d'impulsivité a persisté pendant au moins six mois, à un degré qui est 
mal adapté et qui ne correspond pas au niveau de développement de l 'enfant: 
1) se précipite souvent pour répondre aux questions sans attendre qu'on ait terminé de les poser; 
2) ne parvient souvent pas à rester dans la queue ou à attendre son tour dans les jeux ou dans d'autres situations de groupe; 
3) interrompt souvent autrui ou impose sa présence (par exemple fait irruption dans les conversations ou les jeux des autres); 
4) parle souvent trop sans tenir compte des conventions sociales. 
G4. Le trouble survient avant l'âge de 7 ans. 
GS. Caractère envahissant du trouble. Les critères doivent être remplis dans plus d'une situation, par exemple l'association 
d ' une inattention et d'une hyperactivité doit être présente à la fois à la maison et à l'école, ou à la fois à l'école et dans une autre 
s ituation où les enfants font l'objet d' une observation, par exemple un centre de soins. (Pour mettre en évidence la présence des 
c ri tères dans plusieurs situations, on doit habituellement disposer d'informations provenant de plusieurs sources; il est peu pro-
bable, par exemple, que les parents puissent fournir des renseignements suffisants sur le comportement de leur enfant à l'école.). 
G6. Les symptômes cités en G I-G3 sont à l 'origine d 'une·souffrance ou d 'une altération du fonctionnement social, scolaire ou 
professionnel, c liniquement sign ificative. 
G7. Ne répond pas aux critères d'un trouble envahissant du développement, d'un épisode maniaque, d'un épisode dépressif ou 
d ' un trouble anxieux. 
Commentaires. De nombreux experts décrivent des affections qui ne répondent que partiellement aux critères du trouble 
hyperkinétique. Chez les enfants qui répondent aux critères de ce trouble, mais qui ne présentent ni hyperactivité ni impulsivité, 
certains experts font un diagnostic de trouble de l 'attention. Chez les enfants qui répondent aux critères de ce trouble, mais qui 
ne présentent pas de perturbation de l'attention, ils font un diagnostic de trouble de l'activité. Enfin, chez les enfants qui répon-
dent aux critères de ce trouble, mais uniquement dans une situation donnée (par exemple seulement à la maison ou seulement à 
l'école), il font un diagnostic de trouble ne survenall/ qu'à la maison ou de trouble ne survenant qu'à l'école. Pour l'instant, ces 
affections n'ont pas été incluses dans la classifica tion, car on ne dispose par encore de données empiriques suffisantes concer-
nant leur validité prédictive. Par ailleurs, de nombreux enfants atteims d'un trouble hyperkinétique partiel présentent d'autres 
syndromes (par exemple un trouble oppositionnel avec provocation); ces syndromes doivent être classés dans la catégorie 
appropriée. 
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pendant bien longtemps. De même, il est aussi diffi-
cile, pour un enfant qui n'arrive pas à se concentrer, 
de rester longtemps physiquement à un seul endroit. 
Cela étant dit, on doit aussi reconnaître que les deux 
pôles peuvent aussi se présenter sous une forme rela-
tivement pure. Les enfants avec un problème à pré-
dominance attentionnelle sont plus anxieux, timides, 
retirés socialement. Les enfants avec une prédomi-
nance d'hyperactivité seraient plus agressifs, irres-
ponsables, impulsifs et auraient plus de problèmes de 
conduite, et de problèmes d'adaptation scolaire 
(Hynd et Willis, 1988). Le syndrome d 'hyperactivité 
avec déficit attentionne! a été décrit de maintes 
façons. Nous présentons les critères diagnostics CIM-
10 pour le trouble hyperkinétique au tableau 12-VII. 
Dans une analyse de onze investigations du syn-
drome d'hyperactivité avec désordre de l'attention, 
Szatmari, Offord et Boyle (1989) ont relevé que 
le risque différentiel en fonction du sexe variait 
entre 1,6: 1 et 8,3: 1 avec une moyenne de 2,7: 1 pour 
55 548 enfants. Diverses investigations épidémiolo-
giques placent la prévalence entre 2,2 et 12,6 p. 100 de 
la population des enfants (McCracken, 1998). Qu'il 
s'agisse du syndrome de déficit attentionne! pur, d'hy-
peractivité pure, ou des deux conjointement, les indi-
cations de dysfonctions cérébrales sont accablantes, 
bien que toutes encore assez indirectes. L'hypothèse 
de dysfonction du lobe frontal, et plus particulière-
ment des régions orbitales, est très souvent reprise. 
Les recherches réalisées auprès des animaux montrent 
qu'on peut obtenir un modèle d'hyperactivité avec 
trouble de l'attention en lésant les régions orbitales 
(Gorenstein et Newman, 1980). Les évaluations psy-
chiatriques et neuropsychologiques de ces enfants 
amènent aussi souvent les chercheurs aux mêmes 
conclusions (Chelune et al, 1986). Les investigations 
d'imagerie du métabolisme cérébral apportent une 
confirmation assez importante, et suggèrent que le 
noyau caudé serait aussi dysfonctionnel (Lou et al, 
1989). Le même auteur principal a trouvé un hypomé-
tabolisme frontal chez des hyperactifs évalués à l'âge 
adulte (Harris, 1998, pour une revue). 
Les indications cognitives, physiologiques et ana-
tomiques dans l' hyperactivité avec déficit attention-
ne! (HDA) pointent dans la direction d'une atteinte 
touchant davantage 1 'hémisphère droit que le gauche. 
Voeller et Heilman ( 1988) rapportent une héminégli-
gence gauche fruste chez leur échantillon d'HDA. 
Malo ne et al ( 1988, 1994) ont trouvé que le méthyl-
phénidate (Ritaline®) « normalisait » l'asymétrie de 
l'attention visuelle en tachistoscopie de mots, à la 
faveur de l'hémisphère gauche, chez des enfants 
HDA. Carter et al (1995) ont documenté un déficit de 
la mobilité de l' attention visuelle (paradigme de 
cibles indicées à droite ou à gauche de Posner) dans 
le champ visuel droit chez des enfants HDA. Avec un 
paradigme de temps de réaction complexe, Mitchell 
et al (1990) ont aussi observé un déficit dans le 
champ visuel gauche chez des enfants HDA. 
Crawford et Barabasz (1996) ont réalisé une analyse 
spectrale des électroencéphalogrammes d'enfants 
HDA. Ils ont trouvé que l'hémisphère droit avait l'air 
d'être sous-activé. Gabari et Narbona (1987), Branch, 
Cohen et Hynd (1995), Gross-Tsur et al (1995) et 
Lorys et al (1990) ont cru déceler un portrait neuro-
psychologique (désorientation spatiale et dyspraxie 
constructive) suggestif d'une atteinte touchant davan-
tage l'hémisphère droit chez des enfants HDA. 
Aronowitz et al (1994) ont répertorié les signes sub-
neurologiques des d'enfants HDA et sujets contrôles 
des deux côtés du corps. Les HDA avaient significa-
tivement plus de signes subneurologiques du côté 
gauche du corps. Mariani et Barkely ( 1997) ont 
récemment publié une investigation d'enfants HDA 
en âge préscolaire. Les auteurs ont trouvé que les 
scores au test de dextérité motrice Purdue favorisaient 
la main droite de 17 p. lOO des HDA, tandis que ce 
chiffre n'atteignait que 5 p. lOO pour le groupe nor-
mal. Lou et al (1989) ont trouvé plus d'anomalies du 
métabolisme cérébral chez les hyperactifs avec défi-
cit attentionne!, mais seulement chez ceux qui avaient 
en plus certains troubles du comportement (désinhi -
bition, syndrome oppositionnel, etc). De plus, les 
lésions unilatérales droites survenues tôt dans la vie 
ont plus de chance d'aboutir à un syndrome d' hyper-
activité que des lésions à l'hémisphère gauche, chez 
l' humain (Brumback, 1988; New lin et Tramontana, 
1980; Voeller, 1986) comme chez le rat (Black et 
Robinson, 1985 ; Dewberry, 1986). Horton (1988) a 
emis l' hypothèse que les hyperactifs avec déficit 
attentionne! devaient avoir plus de dysfonctionne-
ments de l' hémisphère droit, à cause du type de 
désordre affectif dont ils sont souvent affectés qu'il 
dénomme l'impossible consolation. Weinberg et 
Harper ( 1993) ont plutôt spéculé que 1' hémisphère 
droit devait être plus touché dans le syndrome HDA 
en raison de leurs problèmes de vigilance. Heilman, 
Voeller, Kysteux et Nadeau (1991) ont plutôt proposé 
que l'axe frontostrié droit, défectueux et déficitaire 
dans l'HDA explique tout simplement l'agitation 
psychomotrice de ces patients. Rien de particulier n'a 
été remarqué dans la comparaison des deux hémi-
sphères en tomographie transaxiale dans ce syndrome 
(Harcherik, 1985). Il reste que le dérangement céré-
bral pourrait néanmoins prédominer à l'hémisphère 
droit. Toutefois, avec une technique plus performante, 
l'imagerie par résonance magnétique, Castellanos et 
al ( 1996) ont trouvé que le cortex préfrontal, le noyau 
caudé, et le globus pallidus étaient tous significative-
ment atrophiés du coté droit du cerveau (et pas du 
côté gauche) chez 57 enfants avec déficit attentionne! 
et hyperactivité. 
Le tableau 12-VIII présente une liste de signes sub-
neurologiques caractérisant les enfants hyperactifs. 
Croira-t-on que l'on puisse relever, dans un syn-
drome aussi prévalent que l'hyperactivité, des dysmor-
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T ABLEAU 12-Vill.- S IGNES SUBNEUROLOGIQUES OBSERVËS CHEZ DES ENFANTS HYPERACTIFS COMPARÉS À DES ENFANTS NORMAUX. 
StONE SUBNEUROLOGIQUE 
Dysarthrie consonantique 
Dysgraphesthésie 
Déséquilibre sur une jambe 
Expression verbale appauvrie 
Réflexes <<brusques>> 
Dysdiadocinésie 
Mauvaise opposition des doigts 
Mouvements choréiforrnes 
Retard d'acquisition du langage 
Héminégligence gauche 
Trouble d'alternance do igt-nez 
Trouble d'alternance doigt-pouce 
Trouble du saut sur un pied 
Impersistence de l'extension des mains 
Mouvements en rrùroir des mains 
Faiblesse motrice gauche 
Préhension <<primitive>> du crayon 
Sinistralité 
Signe de Romberg 
Tics 
Trouble de la discrimination de deux points 
Réflexes asymétriques de la cheville 
Signe« bajonettfinger>> 
Signe plantaire équivoque 
Tonus exagéré des membres inférieurs 
Petite faiblesse fac iale 
Désordre du cycle de sommeil 
Myoclonies nocturnes des jambes 
Incoordinations diverses 
Encoprésie 
Énurésie 
phoses corporelles? C'est pourtant ce que prétendent 
Waldrop et Hal verson (1971); (tableau 12-IX). 
Les signes subneurologiques semblent être telle-
ment fréquents chez les hyperactifs que Denckla et 
Rudel ( L 978) ont été capables de distinguer 89 p.1 00 
de ces enfants d'une cohorte normale avec ces seuls 
indicateurs. 
La présence de s ignes subneurologiques, de dys-
morphoses subtiles, la diversité des comorbidités, et 
les quelques indications de grossesses et accouche-
ments à problème (Loney et al, 1978; Chandola et al, 
L 992), dans l'hyperactivité, laissent croire que ce syn-
drome pourrait résulter, partiellement, de facteurs de 
stress physiques variables présents pendant la période 
embryonnaire et/ou fœtale. Le stress peut provenir de 
l'alcoolémie maternelle (voir le chapitre précédent), 
de l'exposition prénatale ou postnatale au plomb 
(David, 1976), de l'utilisation d'anticonvulsivants par 
la mère (Vorhees, 1985), de l'utilisation par la mère 
d ' antihypertenseurs (Huisjes et al, 1986), et de nom-
breux autres agents chimiques de stress. Tout ceci ne 
fait que s'ajouter à des facteurs héréditaires impor-
tants (Goodman et al, L 989). 
De nombreuses études ont exploré l'éventualité de 
déséquilibres des neurotransmetteurs chez l'enfant 
hyperactif. Ce qui en ressort indique que le neuro-
transmetteur le plus perturbé est la dopamine en site 
frontal (hypométabolisme), suivi de la noradrénaline 
(aussi hypométabolique dans l'axe frontostrié). Ces 
hypométabolismes, détectés par des techniques de 
tomographie par émjssion de protrons spécialisées, se 
normalisent avec le méthylphénidate (Ritaline ®), le 
traitement privilégié pour l'hyperactivité avec déficit 
attentionne( (Lou et al, 1989). Il n'y aurait aucune 
anomalie de l'axe sérotoninergique (Narbona, 1996). 
Finalement, une piste étiologique extrêmement inté-
ressante a été proposée par Hauser et al ( 1993). lls ont 
trouvé une résistance affaiblie (héréditaire) des récep-
teurs périphériques à l'hormone thyroïdienne chez la 
moitié de leur cohorte de 22 enfants hyperactifs. 
SYNDROME DU TROUBLE D'APPRENTISSAGE 
NON VERBAL 
Nous avons choisi, dans ce livre, de traiter de la 
question du trouble de l'apprentissage de façon assez 
T ABLEAU 12-lX.- ANOMALIES PHYSIQUES MINEURES OBSERVËES CHEZ LE GARÇON HYPERACTIF. 
Région de la tête : cheveux fins e t électriques, épis, c irconférence anormale de la tête. 
Région des yeux : épicanthus, hypertélorisme. 
Région des oreilles : oreilles basses, lobes des oreilles adhérants, oreilles mal formées, oreilles asymétriques, orei lles molles. 
Région de la bouche : palais pointu, langue à plus d 'un sillon, langue à relief irrégulier. 
Région de la main : petit doigt recourbé, pli palmaire transversal unique. 
Région des pieds : troisième orteil plus long que le deuxième, rattachement palmaire partiel de deux orteils du milieu, grand 
écart entre le gros orteil et le deuxième. 
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ciblée. Ainsi, on trouvera dans le chapitre sur les 
troubles du développement du langage des sections 
sur la dyslexie et sur la dyscalculie congénitale qui 
sont, en fait, des troubles spécifiques de l'apprentis-
sage. Historiquement, on ne s'est pas toujours préoc-
cupé de classer les formes pures de troub~e~ de 
l'apprentissage, et on a utilisé le terme en chmque 
dans son sens large. Ainsi, est généralement reconnu 
comme trouble de l'apprentissage, une difficulté sco-
laire démesurée par rapport au quotient intellectuel. 
Justement, sur les tests de QI, on remarquait que ce 
sont certaines échelles du WISC qui posent typique-
ment problème à ces enfants. Il s'agit de quatre 
échelles en particulier, qui donnent des scores très 
bas, un profil que l' on a dénommé le ACID (Arith-
metic, Coding, Information, Digit Span) (Ackerman 
et al, 1976 ; Joscko et Rourke, 1985). 
Les lésions de l'hémisphère droit, qu 'elles soient 
constitutionnelles ou acquises, chez l 'enfant en âge 
préscolaire, affectent aussi son adaptation scolaire. 
On appelle la large gamme de ces désordres le syn-
drome du trouble de l'apprentissage non verbal 
(Weintraub et Mesulam, 1983). Les symptômes les 
plus fréquents incluent les diffi~ult~s éf!lotionn~lles, 
inadaptation interpersonnelle, defictts vrsuospatlaux, 
difficultés en arithmétique, signes neurologiques de 
l'hémicorps gauche, QI verbal plus élevé que le QI 
non verbal. Gross-Tsur et al (1995) ont récemment 
publié une description particulièrement détaillée 
d'une cohorte d'enfants présentant les symptômes 
énumérés plus haut. Ils ont rapporté la présence addi-
tionnelle des symptômes suivants : hyperactivité avec 
déficit attentionne! ( l 00 p.1 00), déficit graphomoteur 
(90 p.l 00), lenteur (80 p. l 00), dysprosodie (80 
p.l 00), timidité (75 p.l 00), contact ocu~aire fruste, (50 
p. lOO), histoire familiale de pathologre du systeme 
nerveux central (45 p.lOO). Il est d' autant plus 
impressionnant de constater le grand nombre et l'am-
pleur de ces difficultés qu 'aucun des enfants en ques-
tion ne manifestait de signe franc d'une lésion 
cérébrale. Quoiqu' il en soit, ce tableau syndromique 
correspond à un ensemble de déficits qui compro-
mettent sérieusement 1 'adaptation scolaire de 1 'enfant. 
Dans les systèmes scolaires, les enfants avec un 
trouble congénital non verbal sont parfois classifiés 
comme ayant un désordre socio-affectif. Bien qu'in-
habituel, des troubles d'apprentissage non verbaux 
peuvent être associés à diverses conditions neuropsy-
chiatriques chez l'enfant (tableau 12-X). 
FACTEURS NEUROGÈNES DANS L'AGRESSIVITÉ 
EXTRÊME CHEZ L'ENFANT 
Le psychologue et le neuropsychologue en pédia-
trie doivent parfois évaluer ou traiter des enfants 
extrêmement agressifs. Bien que l'agressivité de l'en-
fant puisse certainement être conditionnée par le 
TABLEAU 12-X. - D ÉSORDRES NEUROPSYCHIATRIQUES DE L'EN-
FANT COMPORTANT PARFOIS UN TROUBLE D'APPRENTISSAGE NON 
VERBAL. iNFORMATIONS D'APRÈS VOELLER, 1998. 
Hyperactivité avec trouble d' anention 
Désordre généralisé d'anxiété 
Trouble de l' humeur 
Syndrome d' Asperger 
Autisme de haut ni veau 
Trouble de personnalité schizotypique 
Trouble de personnalité schizoïde 
Trouble obsessionnel compulsif 
Trouble de personnalité limite 
comportement adulte (surtout parental), il existe de 
nombreuses conditions neuropathologiques associées 
à des manifestations d'agressivité ou de rage chez 
l'enfant. Ceci est tellement vrai que Kandel e t al 
( 1989) ont pu, à partir de cohortes d'enfants plus ou 
moins agressifs, montrer que le taux d'agressivité 
était statistiquemment lié à la présence de tares dys-
morphiques signifiant des désordres biologiques de la 
gestation . 
Nous avons survolé plusieurs syndromes neuro-
gènes d'automutilation chez le très jeune enfant au 
chapitre précédent. Plusieurs de ces syndromes peu-
vent aussi comporter de l'agressivité tournée vers les 
autres. Cela est particulièrement vrai du syndrome de 
Cornelia de Lange et du syndrome de Prader-Willi. 
Par contre, plusieurs formes d'automutilation évo-
quent une sorte de compulsion stéréotypée, inces-
sante, plutôt dépourvue d'agressivité allocentrique 
(syndrome de Lesch-Nyhan, syndrome de Rett, neu-
ropathie sensorielle congénitale). 
Les syndromes neurogènes de rage agressive 
peuvent eux aussi être regroupés, du moins provisoi-
rement, en sous-classes. Par exemple, doit-on consi-
dérer comme un ensemble les crises agressives de 
type « néophobes » que 1 'on retrouve dans les états 
autistiques et états semblables (syndrome de l'X-fra-
gile, syndrome de Rett, schizophrénie infantile, etc.)? 
Doit-on regrouper les formes «explosives» et spora-
diques qui découlent d'états irritatifs du cerveau 
(épilepsies, dyscontrôle épisodique, hamartome hypo-
thalamique)? Finalement, classera-t-on ensemble les 
formes liées à l'agitation comportementale chronique, 
à forte prévalence masculine (hyperactivité, désordre 
caractériel, maladie de Gilles de la Tourette)? Doit-
on regrouper les formes avec traits saillants de 
désordre endocrinien d'origine centrale (syndrome de 
Prader-Willi , syndrome de Kleine-Levin, syndrome 
de Wolfram)? Finalement, doit-on réserver une caté-
gorie pour les syndromes neurodégénératifs ~éta­
boliques (syndrome de Lesch-Nyhan, maladte de 
Lowe, etc.)? Voir le tableau 12-Xl pour cette séméio-
logie avec références à l'appui. 
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TABLEAU 12-Xl. - SYNDROMES D'AGRESSIVITÉ NEUROGÈNE A 
CHEZ L'ENFANT EN ÂGE SCOLAIRE. 
SYNDROME NEUROGÈNE RÉFÉRENCE 
Crises agressives de type <<néophobes>> 
Psychose Lewis et al, 1985 
Syndrome de Rett Oliver et al, 1993 
Autisme Smith, 1985 
Explosions sporadiques qui découlent d'états 
irritatifs du cerveau 
Hamartome hypothalamique 
Dyscontrôle épisodique 
Épilepsie 
Berkovic et al, 1988 
Elliott, 1984 
Gillingham, 1988 
Agitations comportementales chroniques, à forte 
prévalence masculine 
Maladie de Gilles de la Tourette 
Désordre caractériel 
Syndrome d'hyperactivité 
Comings et al, 1985 
Miller, 1987 
Farrington, 1989 
Désordres endocriniens d'origine centrale 
Syndrome de Prader-Willi 
Syndrome de Wolfram 
Syndrome de Kleine-Levin 
Tu et al, 1992 
Swift et al, 1990 
Merriam, 1986 
Syndromes neurodégénératifs métaboliques 
Syndrome de Cornelia de Lange 
Syndrome Lesch-Nyhan 
Fehlow et al, 1986 
Fernald, 1976 
Syndrome oculorénocérébral de Lowe Kenworthy et al, 1993 
Note: on observe aussi beaucoup d'agressivité dans le syndrome 
de Solos (acromégalie et mégacéphalie). L'étiologie du syndrome 
est inconnue (voir Harris, 1998). 
Daigneault et Braun (1998) ont eu l'opportunité 
d'étudier un garçon de 7 ans avec un hamartome 
hypothalamique. Il était extrêmement agressif. On 
peut constater une manifestation de ce trait par sa dis-
position à se mettre en colère lorsqu'il est frustré. La 
figure 12-1 illustre sa tentative de copier la figure B 
de Rey. L'original est en A et sa copie est en B. 
L'enfant a d'abord commencé consciencieusement à 
copier la figure, et insatisfait de son résultat, il s'est 
mis à barbouiller longuement la totalité de sa feuille 
de papier. 
OBÉSITÉS DE L'ENFANCE DE CAUSE 
BIOLOGIQUE 
Le syndrome de Kleine-Levin (syndrome de 
Gélineau) est un syndrome comportant boulimie et 
somnolence excessive observées transitoirement à 
l'adolescence. De plus, les comportements agressifs 
et hypersexuels sont fréquemment observés. L'étio-
logie de ce syndrome est inconnue, mais on penche 
vers l'hypothèse d'un dérèglement neurohormonal 
B 
FIGURE 12-1 . - DESSIN D'UN ENFANT AGRESSIF AVEC HAMARTOME 
HYPOTHALAMIQUE. Cet enfant a d'abord réussi une copie 
médiocre du modèle, mais son insatisfaction s'est ensuite 
exprimée dans une explosion de colère consistant à gribouiller 
toute la page. Avec l'aimable autorisation de Sylvie Daigneault, 
PhD, Hôpital de Montréal pour Enfants. 
transitoire situé au niveau de l'hypothalamus (Drake, 
1987). Seuls les garçons sont affectés. 
Le syndrome de Pickwick comporte lui aussi l 'hy-
persomnolence, une respiration périodique, une hypo-
ventilation alvéolaire, une polyglobulie secondaire et 
une insuffisance ventriculaire droite. L'étiologie du syn-
drome reste inconnue. La maladie est souvent transi-
toire, et disparaît typiquement avec un régime efficace. 
Le syndrome de Prader-Labhart-Willi (ou syn-
drome de Prader-Willi) a été défini en 1956. Sa préva-
lence se situe entre 1 pour 25 000 et 1 pour 10 000. Il 
comporte le nanisme, l'obésité, l'arriération mentale, 
la cryptorchidie (sous-développement de l'appareil 
génital) chez le garçon, petites mains et pieds, l'hypo-
tonie généralisée et un diabète. On associe le syn-
drome a une cassure du chromosome 15 (15qll-q1 3) 
dans environ 70 p.100 des cas (Gabreels et al, 1994). 
Le gène mutant, qui casse le chromosome, provient à 
peu près toujours du père (figure 12-2). 
Le syndrome de Laurence-Moon-Bardet-Biedl est 
un syndrome polymalformatif héréditaire caractérisé 
par l'association d'une rétinite pigmentaire, d'une 
obésité, d'un retard intellectuel, d'une syndactylie ou 
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FIGURE 12-2.- PHYSIONOMIE ASSOCIÉE AU SYNDROME DE PRADER-
WILLI. Notez l'excès de graisse à la figure, les lèvres arquées 
vers le bas, les organes génitaux très petits, les testicules non des-
cendus, les petites mains et pieds, l'obésité. 
d'une polydactylie, et d'un hypogonadisme hypogo-
nadotrophique. 
La pseudo-hypoparathyroïdie n'est neurogène que 
secondairement à un désordre endocrinien. C'est un 
trouble du métabolisme phosphocalcique comportant 
TABLEAU 12-XII.- SÉMÉIOLOGIE DES OBÉSITÉS ENDOGÈNES. 
des convulsions, des crises de tétanie, un retard men-
tal d'importance variable, associés à des dysmor-
phies, de l'obésité, des calcifications intracrâniennes 
et sous-cutanées. 
Le syndrome de Cushing a lui aussi une étiologie 
primaire endocrinienne. Ce syndrome résulte d'un 
adénome de l'hypophyse, comportant une obésité 
tronculaire avec vergetures, de l'hirsutisme, une 
insuffisance génitale, une hypertension artérielle, 
pouvant s'accompagner d'apathie, de phases d'exci-
tation intense, p'hyperémotivité et de dépression 
anxieuse; on peut aussi voir des épisodes confusion-
nels et des états délirants. 
Nous présentons une séméiologie des obésités 
endogènes au tableau 12-XII. 
SYNDROMES DÉCOULANT DU STRESS 
On distinguera ici deux syndromes du stress dont 
l'étiologie est à prédominance psychosociale, l'un 
chronique (nanisme psychosocial), et l'autre aigu 
(désordre de stress post-traumatique). Ensuite nous 
aborderons un syndrome de stress dont l'étiologie est 
probablement davantage d'origine endogène, le syn-
drome de fatigue chronique. 
Nanisme psychosocial 
Le nourrisson humain a besoin d'échange affec-
tueux. Les nourrissons qui reçoivent une ration ali-
mentaire normale, sans plus, peuvent avoir un 
problème généralisé du développement que l'on 
appelle nanisme psychosocial (aussi dénommé le syn-
drome de Kaspar Hauser, voir Money, 1992). Ce 
OBÉSITÉS HÉRÉDITAIRES 
Gène de l'obésité (les sites candidats sont: 2p25, 6p21.3, 7q33 et 20q 12-13.11), ostéodystrophie d'Albright, syndromes Laurence-Moon-
Bardet-Biedl, de Cohen, Bo~eson-Forssman-Lehmann, Wilson-Turner, Laurence-Moon-Bied!, d' Alstrom, de Weiss, de Carpenter. 
OBÉSITÉS DUES À DES ABERRATIONS CHROMOSOMIQUES 
Syndromes Prader-Willi, de la rondelle superfétatoire sur le chromosome 17, de Turner, translocation q 12/q 13, délétion interstitielle 
au chromosome 18 (q 12.2q21.1 ), délétion 15q21.1 --- q22.1 , délétion llp, duplication/délétion des segments 6ql4 à 6ql6, trisomie 
partielle ( 19q). 
OBÉSITÉS D'ORIGINE ENDOCRINIENNE 
Diabète, hypothyroïdie, pseudo-hypoparathyroïdie, hypogonadisme hypogonadotrophique avec anosmie, adénome hypophy-
saire, syndromes de Cushing, d' Alstrom, de Laron, des ovaires pol y kystiques, de la selle turcique vide. 
OBÉSITÉS NEUROGÈNES ACQUISES 
Craniopharyngiome, lésion hypothalamique. 
OBÉSITÉS CONSTITUTIONNELLES D'ORIGINE INCONNUE 
Syndromes Kleine-Levin, de Mobius, de Pickwick, boulimie. 
Note : ces catégories ne sont pas toutes mutuellement exclusives (ex: maladies endocriniennes et syndromes héréditaires). 
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retard du développement touche autant Je corps que 
le psychisme, les deux pouvant être sévèrement dimi-
nués. Lorsque de tels enfants sont récupérés et 
accueillis, assez jeunes, par des adultes chaleureux, 
ils peuvent manifester un rattrapage important et 
rapide quoique généralement incomplet (figure 12-3). 
Certains nanismes d'origine psychosociale entraî-
nent une faible sécrétion d'hormone de croissance, et 
peuvent donc induire une très petite stature. On pense 
que le sommeil perturbé de ces enfants peut nuire à 
cette sécrétion, entre autres parce que cette hormone 
est surtout sécrétée pendant le sommeil. Par ailleurs 
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FIGURE 12-3.- CROISSANCE CORPORELLE DANS LE NANISME PSY-
CHOSOCIAL. Ces trajectoires de croissance illustrent l'ampleur 
de l'atteinte à la croissance et la spectaculaire réversibilité du 
syndrome lorsque l'enfant est adopté par une bonne famille 
d'accueil (flèches). Adapté de Brase! et Blizzard (1974). 
la privation de sommeil ou le piètre sommeil de ces 
enfants est lui-même un élément de stress. Certains 
autres nanismes psychosociaux se caractérisent par 
un déficit de sécrétion de l'hormone somatomédine, 
une autre hormone nécessaire pour la croissance. 
Finalement, plusieurs de ces nanismes sont marqués 
par un taux de sécrétion trop élevé de cortisol, l'hor-
mone du stress. On sait maintenant que la sécrétion 
excessive de cortisol peut sérieusement porter atteinte 
à certains neurones de l'hippocampe et entraîner, à la 
longue, des déficits de la mémoire (St Marseille et 
Braun, 1995). 
Syndrome de stress post-traumatique 
Le syndrome de stress post-traumatique, quant à lui, 
renvoie à un stress plus intense mais néanmoins sou-
tenu, tel des conditions de guerre par exemple, ou la 
décomposition prolongée et violente d'une famille. 
Une étude de Famularo et al (1994) montre que le 
syndrome de stress post-traumatique vécu par la mère 
a fortement tendance à se répercuter sur l'enfant 
également sous la forme d'un syndrome de stress post-
traumatique. Voir le tableau 12-XIII pour la séméio-
logie CIM-1 0 du syndrome de stress post-traumatique. 
Nous soulignons que l'être humain a une susceptibi-
lité très variable à ces syndromes du stress, et que cette 
variabilité est largement conditionnée par l'hérédité 
(voir le chapitre sur la neuropsychologie et l'hérédité). 
Syndrome de fatigue chronique 
Le stress peut provenir davantage de facteurs endo-
gènes, une susceptibilité élevée aux infections, une 
faible résistance au stress, une prédisposition pour les 
TABLEAU 12-Xlll.- L'ÉTAT DE STRESS POST-TRAUMATIQUE. SOURCE : WORLD HEALTH ÜRGANIZATION (1993), TRAD. FRANÇAISE 
CLASSIFICATION INTERNATIONALE DES MALADlES, loe RÉVISION. CHAPITRE V (f) :TROUBLES MENTAUX ET TROUBLES DU COMPORTE-
MENT : CRITÈRES DIAGNOSTIQUES POUR LA RECHERCHE, PARIS, ORGANISATION MONDIALE DE LA SANTÉ ET MASSON, 1994. 
A. Confrontation - brève ou prolongée - à une situation ou à un événement stressant exceptionnellement menaçant ou 
catastrophique, qui provoquerait des symptômes évidents de détresse chez la plupart des individus. 
B. Le facteur de stress est constamment remémoré ou <<revécu >>, comme en témoigne la présence de reviviscences envahissantes 
(<<flashbacks>>), de souvenirs intenses, de rêves répétitifs, ou d'un sentiment de détresse quand le sujet est exposé à des situations 
ressemblant au facteur de stress ou associées à ce dernier. 
C. Évitement ou tendance à 1 'évitement- non présents avant la confrontation au facteur de stress -de situations ressemblant 
au facteur de stress ou associées à ce dernier. 
D. Soit 1) soit 2) : 
1) Incapacité, partielle ou complète, à se rappeler des aspects importants de la période d'exposition au facteur de stress; 
2) Présence de symptômes persistants traduisant une hypersensibilité psychique et une hypervigilance (non présentes avant 
l'exposition au facteur de stress), comme en témoigne la présence d'au moins deux des manifestations suivantes: 
a) difficulté d'endormissement ou du maintien du sommeil; 
b) irritabilité ou accès de colère; 
c) difficultés de concentration; 
d) hypervigilance ; 
e) réaction de sursaut exagérée. 
E. Survenue des critères B, Cet D dans les six mois suivant l'événement stressant ou la fin d' une période de stress. Une sur-
venue différée de plus de six mois peut être incluse ici si l'on poursuit des objectifs particuliers (ceux-ci doivent dans ce cas être 
clairement spécifiés à part). 
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TABLEAU 12-XIV.- LE SYNDROME DE FATIGUE CHRONIQUE. 
SYMPTÔMES PRIMAIRES DU SYNDROME DE FATIGUE CHRONIQUE 
Fatigue constante, manque d'énergie, hypotonie, inactivité, faiblesse musculaire (subjective) 
ÉTIOLOGIES PRIMAIRES DU SYNDROME DE FATIGUE CHRONJQUE 
Virus Epstein-Barr, myalgie auto-immune, encéphalomyélite virale, hypoglycémie, rhumatisme, maladie encéphalitique de 
Lyme (borréliose), virus Herpès, mononucléose · 
FACTEURS DE RISQUE, DE PRÉCIPITATION OU D'AGGRAVATION DU SYNDROME DE FATIGUE CHRONlQUE 
Stress occupationnel, travail de nuit, insuffisance de la réponse immunitaire (surtout NK), cocaïnomanie, style de vie sédentaire, 
incarcération, alcoolisme parental, sexe féminin, histoire de maladie psychiatrique, exposition aux métaux lourds (plomb, cadmium) 
SYMPTÔMES SECONDAIRES OU PEU FRÉQUENTS DANS LE SYNDROME DE FATIGUE CHRONIQUE 
Syndrome de somatisation, dysthymie, histoire d'abus sexuel, anxiété, insatisfaction quant à ses capacités cognitives, faibles per-
formances cognitives (sans pour autant atteindre le seuil du déficit), douleur musculaire, des tissus conjonctifs et des articula-
tions, troubles du sommeil (hypersomnie, etc.), vision embrouillée, défaut d'accomodation, perte de la libido, syndrome d'effort 
(seuil d'effort anaérobie [ capnographie] bas, souffle court) 
MARQUEURS BIOLOGIQUES (POSSIBLES) DU SYNDROME DE FATIGUE CHRONIQUE 
Interféron élevé dans le liquide céphalorachidien, 3-méthoxy-4-hydroxyphénylglycol (MPHG) plasmatique bas, acide 
5-hydroxyindoléacétique (5-HIAA) (sérotonine) plasmatique élevé, déficit en zinc, insuffisance en prolactine en réponse à un 
stress métabolique, excès d'hormone adréno-corticotrophique en réaction à un stress métabolique, insuffisance adrénocorticale 
(glucocorticoïdes insuffisants), réponse biochimique excessive aux antidépresseurs tricycliques, insuffisance en carnitine 
(désordre mitochondrial), histopathologie du globe oculaire 
DIAGNOSTIC DIFFÉRENTIEL 
Dépression, neurasthénie, syndrome de somatisation, syndrome de douleur psychique, hypochondrie, syndromes d'anxiété 
ÉLÉMENTS INTACTS DANS LE SYNDROME DE FATIGUE CHRONIQUE 
Pas de variation saisonnière, pas de déficits neuropsychologiques, pas de déficit majeur des mitochondries, pas de signes 
constants d'infection, pas de marqueurs constants de maladie auto-immune, pas d'intolérance aux aliments, l'acide homova-
nillique (HYA) (dopamine) plasmatique est normal, les potentiels évoqués (précoces et tardifs) sont normaux 
désordres psychonerveux, un système immunitaire 
congénitalement faible, etc. On n'a pas l'habitude de 
penser que l'enfant puisse, après une petite enfance 
normale, souffrir de syndromes tels le syndrome de 
fatigue chronique. On imagine sa vitalité comme étant 
débordante et indéfectible. Pourtant, cela se peut et a 
été documenté (Carter et al, 1996 ; Pelcovitz et al, 
1995 ; Wachsmuth et MacMillan, 1991). Déjà, le syn-
drome de fatigue chronique est une entité clinique très 
contestée en clinique adulte, alors il l'est, a fortiori, en 
pédiatrie. Le diagnostic différentiel est effectivement 
très difficile, et les symptômes sont à peu près tous 
subjectifs. La forme la plus crédible semble être un 
état de fatigue chronique de plus de six mois de durée, 
non accompagné de dépression, suivant une infection 
virale, et comportant une indication objective d'un état 
d'immunosuppression (tableau 12-XIV). 
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Chapitre 13 
DÉVELOPPEMENT ET PATHOLOGIES DU LANGAGE* 
Si on devait dire quels sont les cinq domaines des 
compétences humaines les plus importants, le langage 
y figurerait sûrement. On pourrait dire aussi que 
le langage est la plus «articulée » des fonctions men-
tales humaines. En tous cas, elle est certainement 
assez complexe, et les désordres de son dévelop-
pement sont assez nombreux, pour qu'on limite le 
présent chapitre à ce thème. Nous présenterons dans 
ce chapitre, comme nous le faisons partout ailleurs 
dans les chapitres de ce livre, les propos allant du 
simple au complexe (progression par la complexité), 
et/ou du précoce au tardif (progression par ordre 
chronologique ou dans le sens du développement). 
Les aspects les plus simples des désordres du langage 
sont, bien entendu, les défauts de l'afférent sensoriel 
(agnosies visuelles ou auditives) ou de l'efférent 
moteur (ex : dysarthries et dystluences). Nous traitons 
des agnosies visuelles et auditives dans les chapitres 
qui portent sur la cécité et sur la surdité, et des pro-
blèmes de l'articulation et de la dysfluence dans le 
chapitre portant sur les handicaps moteurs. En consé-
quence, ce chapitre portera principalement sur les 
désordres de la fonction langagière dans ses dimen-
sions plus complexes. Nous entamons donc ce cha-
pitre avec des comptes rendus des manifestations les 
plus précoces des désordres du langage (retards du 
développement suite à des atteintes diffuses du sys-
tème nerveux central, dysphasie congénitale, mutisme 
électif, syndrome Landau-Kleffner). Ensuite, nous 
traiterons des problèmes qui sont repérés assez tôt 
dans le cheminement scolaire de l'enfant (dyslexie, 
hyperlexie, et les dyscalculies). Nous conclurons ce 
chapitre avec une section sur les aspects neuropsy-
chologiques du bilinguisme. 
*chapitre rédigé en collaboration avec Henri Cohen 
DÉSORDRES DU LANGAGE SECONDAIRES 
À UNE ATTEINTE DIFFUSE DU SYSTÈME 
NERVEUX CENTRAL 
Il n'est pas surprenant que le langage ne puisse 
échapper aux atteintes diffuses du système nerveux 
central. À ce sujet, il est nécessaire de nuancer les 
types de déficits langagiers découlant des différents 
syndromes. Parmi ces syndromes, on retient l'au-
tisme, la schizophrénie, le désordre envahissant du 
développement et la déficience mentale. 
Le langage des autistes est extrêmement rudimen-
taire, stéréotypé, dysarthrique, écholalique, et n'est 
pas utilisé dans la résolution de problèmes. Le ton de 
voix est anormal. Il y a abus de la forme métapho-
rique ainsi que des inversions pronominales. 
Le langage des schizophrènes est plus normal que 
celui des autistes. C'est dans la compréhension que 
l'enfant schizophrène est le plus atteint, celle-ci étant 
assez subjective. L'expression laisse entrevoir le 
glissement de la pensée et la distraction. Mais dans 
1 'ensemble, les règles formelles du langage sont res-
pectées et les bornes du développement ne sont pas 
retardées. 
Le désordre envahissant du développement porte 
atteinte de manière assez imprévisible et globale au 
développement du langage. La plupart des aspects du 
langage, expressif et réceptif, et pragmatiques, sont 
atteints. On y remarque une prosodie qui tend vers 
1' interrogative, 1' expression est idiosyncrasique et la 
compréhension est subjective. Mais l'articulation est 
assez normale, l'enfant s'exprime avec fluidité, et ne 
divague pas. 
L'enfant déficient mental a typiquement un trouble 
d'articulation, une dysphonie, s'exprime et comprend 
très lentement, dispose d'un vocabulaire très limité. 
L'enfant n 'hésite pas à se servir du langage pour com-
muniquer ses besoins à ceux en qui il a confiance, 
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mais adopte un rôle conversationnel soumis avec des 
étrangers ou amis. La syntaxe est simplifiée, et l' en-
fant se tient dans les domaines sémantiques concrets 
plutôt qu'abstraits (tableau 13-I). 
APHASIE CONGÉNITALE (AUDIMUTITÉ) 
On sait que certains enfants manifestent un retard 
de la production de la parole, qui peut même ne 
jamais être complètement résolu. Dans ce cas on 
pose le diagnostic de dysphasie congénitale. C'est 
lorsqu'il est devenu apparent, qu ' un enfant, disons 
de cinq ans, manifeste toujours une très grave 
carence du développement du langage, en 1' absence 
d'une psychose, d'une déficience mentale ou d' une 
surdité, qu'on pose le diagnostic (Estienne, 1982). Le 
terme « audimutité »,utilisé en langues allemande et 
française, équivaut à la developmental aphasia des 
Anglo-Saxons. Nous préférons l'appellation aphasie 
développementale (tout en reconnaissant que le mot 
« développemental » est un néologisme). Il est rare 
que ces troubles se limitent strictement à la produc-
tion, car généralement 1 'aspect réceptif de la langue 
est autant ou presque autant atteint que l'aspect pro-
ductif. Nous préférons donc l'appellation anglo-
saxonne, plus précise, à la continentale qui suggère à 
tort la présence d'un déficit primaire de l'audition et 
de la phonation. En réalité, l' aphasie congénitale ne 
consiste ni en l'un ni en l'autre. Il s'agit d' un impor-
tant retard et sous-développement chronique de l'en-
semble de la fonction langagière qui, justement, ne 
peut pas être expliqué par un trouble primaire ·de 
l'audition ou de la phonation. Les versants expressif 
ou réceptif de la langue peuvent être inégalement 
touchés. Billard ( 1996) décrit brièvement trois cas 
avec un déficit congénital de la syntaxe : les trois cas 
avaient une réduction significative du métabolisme 
du glucose (visualisé en TEP) en région préfrontale 
gauche. Le résultat des études d'imagerie cérébrale 
fonctionnelle des enfants dysphasiques est générale-
ment moins net toutefois. Au mieux, on observe une 
légère diminution de la supériorité habituelle du 
métabolisme de l ' hémisphère gauche par rapport au 
droit. 
Cette affection comporte un facteur héréditaire, 
mais 1' accouchement à problèmes est un facteur de 
risque additionnel. Le facteur héréditaire serait le plus 
important. Une investigation récente (Dale et al, 
1998) est la première investigation du délai patholo-
gique d' acquisition du langage faite avec la méthode 
des jumeaux. Ces chercheurs ont étudié 3 000 paires 
de jumeaux. IlS ont étudié le vocabulaire des jumeaux 
à l'âge de deux ans. Dans le sous-groupe ayant une 
habileté dans le 5 p.IOO le plus bas (délai d'acquisi-
tion du vocabulaire) le quotient d'héritabilité était de 
73 p.l 00 tandis que pour l'échantillon dans son 
ensemble, cet index n ' atteignait que 25 p. lOO. Les 
auteurs concluent qu'il existe un syndrome distinct et 
fortement héréditaire de délai pathologique d'acqui-
sition du langage. On peut penser qu'une proportion 
des cas ainsi identifiés est à risque pour la dysphasie 
développementale. 
Le délai d'acquisition du langage, et la dysphasie 
développementale, touchent beaucoup plus souvent le 
garçon que la fille. Cette ségrégation des sexes est 
d' une importance telle qu ' il serait aberrant de ne pas 
en tenir compte dans tout modèle étiologique. 
MUTISME ÉLECTIF 
Il s'agit d' un refus de parler. Ce refus peut se mani-
fester dans des circonstances particulières telles que 
l'école ou en présence d'étrangers. On y retrouve 
fréquemment une famille dysfonctionelle. Mais géné-
ralement, il y a d'autres facteurs d'apparence endo-
gènes : ces enfants ont des tempéraments difficiles, 
allant d' une timidité pathologique à une disposition 
agressive et revancharde, une grande inflexibilité, une 
grande labilité émotionnelle, et des symptômes obses-
sionnels ou des tics observés dans une proportion de 29 
TABLEAU 13-J.- COMPARAISON DES TRAITS LANGAGIERS DANS DEUX DÉSORDRES MAJEURS DU DÉVELOPPEMENT PSYCHIQUE. 
A NOMALIE DU LANGAGE 
Vocabulaire 
Règles formelles de la syntaxe 
Contenu du discours 
Rapport de la compréhension 
et de l'expression 
Abstraction 
Débit élocutoire 
Articulation 
Prosodie 
Phonie 
D ÉFICIENCE MENTALE 
Pauvre 
Appliquées simplement 
Dépendant de l'adulte 
L'expression est souvent moins 
bonne que la compréhension 
Peu d'abstraction 
Lent 
Dysarthrie flasque ou ataxique 
Socialisée 
Dysphonie (anomalie de la voix) 
AUTISME ET FORMES LOURDES 
DE LA SCHIZOPHRÉNIE 
Pau v re et bizarre 
Confusion du rapport sujet-objet 
Idiosyncrasique, distrait 
La compréhension est souvent moins 
bonne que l'expression 
Abstraction inappropriée 
Normal 
Articulation écholalique, idiosyncrasique 
Émoussement émotionnel, ou excès de 
l' accent interrogatif 
Voix criante secondaire au désordre affectif 
p.l 00 dans une des investigations. On y observe une 
diversité de comorbidités telles 1 'énurésie, 1' encoprésie 
et l'hyperactivité. L'investigation poussée des aptitudes 
linguistiques de ces enfants montre qu'une proportion 
importante d'entre eux est aux prises avec des difficul-
tés linguistiques, dépassant en gravité leur intelligence 
typiquement normale faible (Cantwell et Baker, 1987). 
Plusieurs auteurs considèrent le mutisme électif 
comme une phobie sociale, qui peut ou qui peut ne pas 
être aggravée par une difficulté linguistique frustrante 
pour l'enfant. On note une prédominance féminine, 
particularité contraire à la vaste majorité des désordres 
développementaux du langage qui affectent générale-
ment davantage les garçons (Domènech, 1996). Plus de 
la moitié des cas se résorbent tout seuls, ce qui signifie 
quand même que le désordre peut être très grave et 
handicapant. On semble ne pas avoir publié de résul-
tats de tentatives pharmacothérapeutiques avant 1990. 
En suivant l'idée selon laquelle la dynamique princi-
pale est la phobie sociale, quelques cas ont été traités 
aux antidépresseurs. De bons résultats ont été rappor-
tés avec la fluoxétine (Domènech, 1996). 
SYNDROME LANDAU-KLEFFNER 
Les manifestations épileptiques (convulsives ou 
pas) sont souvent associées à des déficits du dévelop-
pement du langage. Billard ( J 996) fait la recension de 
cette littérature. Les investigations étant extrêmement 
hétérogènes, il est difficile d'estimer la prop01tion des 
épileptiques qui ont un retard de développement du 
langage, comme il est tout aussi difficile d'estimer la 
proportion de dysphasiques développementaux qui 
manifestent des signes épileptiques. Dans ce deu-
xième cas, la proportion pourrait se situer entre 10 et 
60 p. J 00. Ce qu'on est capable d'affirmer toutefois, 
c'est que le profil EEG pathologique le plus fré-
quemment associé à la dysphasie développementale 
en 1 'absence de crises convulsives est le suivant : 
EEG paroxystique, accentué pendant le sommeil ou 
observable seulement pendant le sommeil. Les cri-
tères diagnostics CIM-10 du syndrome Landau-
Kleffner sont présentés au tableau 13-ll. 
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Le syndrome Landau-Kleffner consiste en un arrêt 
subit du développement du langage, voire du langage 
tout court, à cause d'un désordre épileptique de l'en-
fance. L'interruption du langage précède souvent les 
signes d'épilepsie. Le langage se caractérise par du jar-
gon lorsque 1 'enfant est excité ou en colère. L'audition, 
la compréhension et l'intonation sont peu touchés. 
L'enfant ne peut écrire sur ordre mais peut copier un 
modèle. Règle générale, l'enfant est alerte et amical. Le 
syndrome a d'abord été décrit par William M. Landau, 
un neurologue, et par Frank R. Kleffner, un audiologue, 
en 1957. Le syndrome Landau-Kleffer se manifeste 
chez l'enfant après une période de développement nor-
mal, incluant une progression normale de ses aptitudes 
langagières. Ensuite, en lien avec une épilepsie, géné-
ralement temporale (Cole, Andermann, Taylor et 
Olivier, 1988), l'enfant connaît une régression specta-
culaire de sa capacité à communiquer. Plus la maladie 
se manifeste précocement, plus la dimension réceptive 
du langage sera atteinte (Gerard, Dugas, Valdois et 
Franc, 1993). Les cas avec début tardif de la maladie (à 
la puberté) ont un meilleur pronostic (Bishop, 1985). 
Le pronostic est très variable, certains cas connaissant 
une rémission complète qe leur aphasie (Martins, Ferro 
et Antunes, 1992). Selon le cas, le patient recevra une 
intervention orthophonique, ou une chirurgie (puisque 
quelques cas découlent de kystes du cerveau), ou une 
thérapie adrénocorticotrophique (Lerman, Lerman-
Sagie et Ki vity, 1991 ). Il semble pouvoir exister un fac-
teur de risque héréditaire, quelque peu hétérogène on 
doit en convenir. En effet, on a décrit des jumeaux et 
des fratries dans lesquelles un cas de syndrome de 
Landau-Kleffner et un cas d'agnosie auditive dévelop-
pementale fut rapporté (Billard, 1996). 
DYSLEXIE CONGÉNITALE 
La dyslexie congénitale est généralement considé-
rée comme étant un déficit de lecture de plus de deux 
écarts types en deçà de la moyenne, en présence 
d'un QI normal. Encore faut-il faire attention dans 
notre application et interprétation de ce critère. Par 
exemple, les dyslexiques, en moyenne, ont un QI ver-
TABLEAU 13-rl. - CRITÈRES C I M-1 0 DE L'APHASIE ACQUISE AVEC éPILEPSIE (SYNDROME DE LANDAU-KLEFFNER). SOURCE: WORLD HEALTH 
ÜRGANIZATION (1993), TRAD. FRANÇAISE CLASSIFICATION INTERNATIONALE DES MALADIES, Joe RéVISION. CHAPITRE V (F) :TROUBLES 
MENTAUX ET TROUBLES DU COMPORTEMENT : CRITÈRES DIAGNOSTIQUES POUR LA RECHERCHE, PARJS, ORGANISATION MONDIALE DE LA 
SANTé ET MASSON, 1994, (PAGE 132). 
A. Perte sévère des capacités expressives et réceptives du langage, survenant au cours d'une période ne dépassant pas six mois. 
B. Développement normal du langage avec cette perte. 
C. Anomalies paroxystiques à l'EEG, affectant l'un ou les deux lobes temporaux, apparaissant dans les deux années précédant 
ou suivant le début de la perte initiale du langage. 
D. Acuité auditive dans les limites de la normale. 
E. Conservation d'un niveau d'intelligence non verbale dans les limites de la normale. 
F. Absence de toute affection neurologique connue autre que celle qu'implique la présence d'anomalies à l'EEG et la 
survenue, dans la plupart des cas, de crises d'épilepsie. 
Le trouble ne répond par aux critères d'un trouble envahissant du développement. 
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TABLEAU 13-III. -TROUBLE SPÉCIFIQUE DE LA LECTURE (CIM- 1 0). SOURCE : WORLD HEALTH ÜRGANIZATION (1993), TRAD. FRANÇAISE 
CLASSIFICATION INTERNATIONALE DES MALADIES, 1 Ü" RÉVISION. CHAPITRE V (F): TROUBLES MENTAUX ET TROUBLES DU COMPORTEMENT: 
CRITÈRES DIAGNOSTIQUES POUR LA RECHERCHE, PARIS, ORGANISATION MONDIALE DE LA SANTÉ ET MASSON, 1994. (PAGE 133). 
A. Absence soit de 1) soit de 2): 
1) la note obtenue à une épreuve d'exactitude ou de_ compréhension de la lecture se situe au moins deux écarts types en dessous 
du niveau escompté, compte tenu de l'âge chronologique et de l'intelligence générale de l'enfant: l'évaluation des performances 
en lecture et du QI doit se faire avec des tests administrés individuellement et standardisés en fonction de la culture et du sys-
tème scolaire de l'enfant : 
2) antécédents de difficultés sévères en lecture, ou de résultats de tests ayant répondu au critère A l) à un âge antérieur; en outre, 
le résultat obtenu à un test d'orthographe se situe à au moins deux écarts types en dessous du niveau escompté, compte tenu de 
l'âge chronologique et du QI. 
B. La perturbation décrite en A interfère de façon significative avec les performances scolaires ou avec les activités de la vie 
courante qui font appel à la lecture. 
C. Le trouble ne résulte pas directement d'un déficit visuel ou auditif, ou d' un trouble neurologique. 
D. Scolarisation dans les normes habituelles (c'est-à-dire absence d'insuffisances majeures dans les condition de la scolarité 
suivie par l'enfant). 
Critère d'exclusion le plus couramment utilité. Le QI non verbal, évalué par un test standardisé, est inférieur à 70. 
Critère supplémentaire, facultatif, d'inclusion. Pour certains travaux, les chercheurs pourront exiger la présence, pendant les 
années préscolaires, d'un certain degré d'altération de la parole, du langage, de la catégorisation des sons, de la coordination 
motrice, du traitement des informations visuelles, de l'attention, du contrôle ou de la modulation de l'activité. 
Commentaires. Les critères ci-dessus ne permettent pas d'inclure le retard général en lecture. Les critères diagnostiques pour la 
recherche du retard général en lecture sont identiques à ceux du trouble spécifique et l'acquisition de la lecture, sauf en ce qui 
concerne le critère A: les capacités en lecture (critère A 1) et en orthographe (critère A 2) sont de deux écarts types en dessous 
du niveau escompté, compte tenu de l'âge chronologique, mais il n'est pas tenu compte du QL La validité de la différenciation 
entre ces deux variétés de problèmes de lecture n'a pas encore été établie de façon définitive. Il semble toutefois que la forme 
spécifique soit associée plus particulièrement à un retard de langage, tandis que le retard général en lecture est associé à un 
spectre plus large de troubles du développement. Par ailleurs, le trouble spécifique semble plus fréquent chez les garçons. Des 
différenciations supplémentaires, fondées sur l'analyse des types d'erreurs d'orthographe, sont proposées pour la recherche. 
bal d'au moins un écart type plus bas que leur QI de 
performance (Gordon, 1984), ce qui montre d'emblée 
que leur problème n'est pas strictement la lecture 
(voir le tableau 13-IIIpour la séméiologie C/M-10 du 
trouble congénital de la lecture). 
Les dyslexiques congénitaux ont effectivement 
typiquement des difficultés diverses, dont plusieurs 
nettement en dehors du domaine spécifique de la lec-
ture. L'empan de chiffres, la segmentation phonolo-
gique, le vocabulaire, la fluidité verbale phonologique 
et sémantique, l'analyse visuelle, la mémoire de 
travail, la mémoire épisodique ou sémantique pouvant 
tous, variablement d'un enfant à l'autre, se situer aux 
niveaux normal faible ou déficient (Kolb et Wishaw, 
1990; Leisman et Zenhausem, 1982; Pavlidis, 1990). 
De surcroît, on retrouve chez ces enfants, à des degrés 
divers, des troubles de l'orientation droite-gauche 
(Myklebust et Johnson, 1962), un trouble des mouve-
ments oculaires (Pavlidis, 1985), des anomalies de 
l'EEG (Maccario et al, 1982), de la séquencialisation 
verbomotrice (Frith, 1981); (tableau 13-IV). 
Orton (1925) fut un des premiers à introduire un 
modèle neuropsychologique de la dyslexie. Il croyait 
à un déséquilibre de l'asymétrie des spécialisations 
hémisphériques ayant pour effet de produire une 
inversion des engrammes de l'un par ceux de l'autre. 
Il a dénommé cette anomalie la stréphosymbolie. 
Boder (1973) distingue plusieurs sous-types de dys-
lexie congénitale,- ce qui ne fait que refléter l'hété-
TABLEAU ) 3-[V. - DÉFICITS LANGAGIERS ET NON LANGAGIERS 
ASSOCiÉS À LA DYSLEXJE CONGÉNITALE (INFORMATIONS D'APRÈS 
KOLB ET WISHAW, 1990). 
DÉFICITS 
Asymétrie des signes 
subneurologiques 
Troubles de l 'attention 
DÉFICITS 
Trouble du maintien des 
mouvements rythmiques 
Trouble de séquencialisation 
Trouble de segmentation 
Déficit topographique 
Signes cérébelleux et 
vestibulaires 
Anomalies de Anomalie de poursuite oculaire 
1 'électroencéphalogramme Mauvaise intégration 
Troubles moteurs 
Dysfluence 
Trouble de dénomination 
intersensorielle 
Symétrie de l'écoute 
dichotique • 
Désorientation droite-gauche Troubles spatiaux 
Troubles visuels et auditifs 
Troubles de mémoire 
Di vers retards du 
développement 
Mauvaise orientation 
droite-gauche 
Note: •J'écoute dichotique est une technique par laquelle des 
sons différents sont présentés simultanément à chaque oreille, 
mettant ces sons en compétition pour 1' attention, et laissant ainsi 
entrevoir des spécialisations hémisphériques. 
rogénéité dont nous faisions mention : les types dys-
éidétique (difficulté à lire les mots rares, problème à 
caractère essentiellement visuel), dysphonétique (dif-
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TABLEAU 13-V. -SÉMÉIOLOGIE DES DYSLEXIES DYSPHONÉTIQUE ET DYSÉIDÉT!QUE. 
DYSLEXIE DYSÉIDÉTIQUE 
Forme moins prévalente 
Dépendance excessive compensatoire sur le code phonétique 
du mot 
Erreurs sur les mots dépourvus de sens propre tels les 
concaténations (si, et, là, à, etc.) 
Difficulté à prononcer les non-mots 
Difficulté accrue avec les mots abstraits 
(représentations non visualisables) 
Erreurs sémantiques (rares) 
Difficulté à lire les mots rares (qui ne sont pas dans le 
lexique mental du sujet) 
ficulté à lire et épeler les mots irréguliers, problème à 
caractère essentiellement auditif) et alexique (trouble 
combiné dyséidétique et dysphonétique). Les détails 
de cette typologie sont présentés au tableau 13-V. 
Van Strien, Bouma et Bakker (1993) distinguent le 
type P (utilisation excessive de stratégies de type hémi-
sphère droit) du type L (utilisation excessive de straté-
gies de type hémisphère gauche). Pirozzolo (1981) 
distingue le type visuel-spatial et auditif-linguistique. De 
surcroît, au-delà de ces typologies, on doit distinguer 
aussi les formes à dominante oculomotrice (Rayner, 
1985), certaines variantes génétiques particulières 
(Decker et Corley, 1984 ), celles avec déficit magnocel-
lulaire (Galaburda, 1993), et finalement, la forme hyper-
lexique (Welsh, Pennington et Rogers, 1987). 
Finalement, est-il justifié, sur le plan clinique, de 
distinguer le trouble de l'orthographe du trouble de la 
lecture? En effet, en plus des multiples et hétérogènes 
faiblesses des dyslexiques congénitaux, il y a aussi 
fréquemment un problème d'orthographe (Jansky, 
1979). Le CIM-10 semble répondre positivement à 
cette question, sans toutefois se rendre jusqu'à la dis-
tinction entre le trouble réceptif versus expressif de 
l'orthographe (tableau 13-VI). 
Il est maintenant bien établi que la dyslexie congé-
nitale relève d'un syndrome cérébral. Le nombre de 
cas analysés en autopsie dépasse actuellement la 
dizaine, et tous les cas présentent des dysgénésies 
corticales, des ectopies neuronales, des désordres de 
la microvascularisation. De surcroît, l'analyse macro-
anatomique de ces cerveaux révèle que le planum 
temporale est plus petit à gauche et plus gros à droite 
par rapport à la normale (Duane, 1991; Pavlidis, 
1990, pour des comptes rendus). 
La figure 13-1 présente le schéma d'une section de 
cortex d'un cerveau de dyslexique démontrant les 
trois principaux types d'anomalies caractéristiques : 
a) une collection de neurones situés dans la zone 
superficielle (ectopie); b) une désorganisation (dys-
plasie) de l'architecture cellulaire des couches super-
ficielles en regard de l'ectopie; c) un groupement de 
DYSLEXIE DYSPHONÉTIQUE 
Forme prévalente 
Dépendance excessive compensatoire sur l'image du mot 
Lecture lente et laborieuse 
Difficulté à prononcer les mots irréguliers (chiasme, 
cuiller, monsieur, oignon) 
Erreurs de régularisation (shiasme, vraizemblance, mont 
soeur, quillée) 
TABLEAU 13-VI. - TROUBLE SPÉCIFIQUE DE L'ORTHOGRAPHE 
(CIM-10). SOURCE: WORLD HEALTH ÜRGANIZATION (1993), 
TRAD. FRANÇAISE CLASSIFICATION INTERNATIONALE DES MALA-
DIES, .lOe RÉVISION. CHAPITRE Y (F) :TROUBLES MENTAUX ET 
TROUBLES DU COMPORTEMENT: CRITÈRES DIAGNOSTIQUES POUR 
LA RECHERCHE, PARIS, ÜRGANISATION MONDIALE DE LA SANTÉ 
ET MASSON, 1994. (PAGE 134). 
A. La note obtenue à un test standardisé d'orthographe se 
situe au moins à deux écarts types en dessous c;lu niveau 
escompté, compte tenu de l 'âge chronologique et de l'intelli-
gence générale de l 'enfant. 
B. Les notes obtenues à des épreuves d'exactitude et de 
compréhension de la lecture, ainsi que de calcul , se situent 
dans les limites de la normale (± deux écarts types par rapport 
à la moyenne). 
C. Absence d'antécédents de difficultés significatives en 
lecture. 
D. Scolarisation dans les normes habituelles (c'est-à-dire 
absence d'insuffisances majeures dans les conditions de la 
scolarité suivie par l'enfant) . 
E. Présence de difficultés en orthographe dès les premiers 
stades de l'apprentissage de l'orthographe. 
F. La perturbation décrite en A interfère de façon significa-
tive avec les performances scolaires ou avec les activités de la 
vie courante qui font appel à l'orthographe. 
G. Critère d 'exclusion le plus couramment utilité. Le QI 
non verbal, évalué par un test standardisé, est inférieur à 70. 
vaisseaux sanguins anormaux. De telles anomalies ne 
sont pas présentes (du moins en telle quantité) sur des 
cerveaux de sujets non dyslexiques et ont donc pro-
bablement un rapport avec les difficultés d'apprentis-
sage que rencontre le dyslexique (Habib, 1993). 
Ces anomalies sont interprétées comme des désordres 
de la migration neuronale datant du troisième trimestre 
de la grossesse. Elles sont diffuses, car on les retrouve 
dans les deux hémisphères et dans les lobes frontaux, 
temporaux et pariétaux. Elles sont plus concentrées dans 
la région pariéto-occipitotemporale gauche. La figure 
13-2 présente la distribution des ectopies chez un cas de 
dyslexie congénitale (Galaburda et al, 1985). 
Les autres moyens à notre disposition pour com-
prendre la neurobiologie de la dyslexie congénitale 
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FIGURE 13- 1. -ANOMALIES HISTOLOGIQUES DANS LA DYSLEXIE 
CONGÉNITALE. Ce schéma présente une section de cortex d'un 
cerveau de dyslexique démontrant les trois principaux types 
d"anomalies caractéristiques. a) Une collection ponctuelle et 
anormale de neurones situés dans la zone superficielle (ecto-
pie); b) une désorganisation (dysplasie) de l'architecture cellu-
laire des couches superfic ielles en regard de l'ectopie; c) un 
groupement de vaisseaux sanguins anormaux. De telles ano-
malies ne sont pas présentes (du moins en telle quantité) sur 
des cerveaux de sujets non dyslexiques et ont donc très proba-
blement un rapport avec les difficultés d'apprentissage que ren-
contre le dyslexique (adapté de Habib, 1993). 
Vue latérale gauche 
Gauche 
Section horizontale 
Vue latérale droite 
(potentiels évoqués, PET) suggèrent aussi que des 
circuits diffus sont en jeu (Chase et Tallai, 1991 ; 
Pavlidis, 1990, pour des comptes rendus). 
Évidemment, si on n 'a pas appris à lire, on ne sait 
pas écrire, -ce qui fait que les dyslexiques ont aussi 
des troubles d 'épellation. Rourke et al se sont pen-
chés sur la distinction entre deux types d'enfants avec 
trouble de 1' orthographe : ceux qui font des erreurs 
d'épellation respectant néanmoins les lois générales 
de la phonologie (ex : furait pour furet), et ceux qui 
font des erreurs plus graves. Faut-il s'étonner que le 
deuxième groupe ait été en plus mauvaise position en 
ce qui a trait à tous les aspects du langage? (Selz e t 
Wilson, 1989). 
L'acquisition normale de la lecture n'est pas un 
processus unitaire, que ce soit sur le plan pédago-
g ique ou neurobiologique. Sur le plan pédagogique, 
le plus gros exemple de mutation est l'enseignement 
de la lecture en deux phases pratiquée au Québec, la 
lecture globale (des mots entiers) d'abord, suivie de 
la lecture phonologique (lettre par lettre) par la suite. 
Par ai lleurs, il a maintes fois été démontré que l'en-
fant normal développe diverses aptitudes liées à la 
lecture à différents moments. Par exemple, l'aptitude 
FIGURE 13-2.- DISTRIBUTION DES ECTOPIES CORTICALES CHEZ UN CAS DE DYSLEXIE CONGÉNITALE. Cette distribution d'ectopies corticales 
chez un cas de dyslexie congénitale provient d'un cerveau examiné histologiquement en post-mortem par Galaburda et al (1985). 
à donner un résumé succinct se développe relative-
ment beaucoup plus tardivement que l'aptitude à 
prononcer correctement les mots. Face à cette hétéro-
chronie des acquisitions des aptitudes liées au lan-
gage, plusieurs auteurs ont trouvé opportun d'insister 
sur l'interprétation de la dyslexie comme un retard du 
développement plutôt que comme déficit chronique 
(Rourke, 1976; Satz, Fletcher, Clark et Morris, 1982). 
Le désordre de la lecture semble s'alléger quelque 
peu chez beaucoup de dyslexiques, mais ceux-ci 
continuent toute leur vie à avoir des difficultés de lec-
ture (Shaywitz, Escobar, Shaywitz et Fletcher, 1992). 
Si on regardait la question de plus près, on verrait 
sans doute qu'il existe des cas avec délais, d'autres 
chroniques, comme il existe des déficits compen-
sables et d'autres qui le sont plus difficilement. L'hé-
ritabilité est très élevée et la détermination génétique 
semble pouvoir prendre plusieurs formes (Defries et 
Gillis, 1991, pour un compte rendu). Le sexe mascu-
lin est nettement plus à risque pour ce désordre 
(Geschwind et Galaburda, 1985). Les tableaux 13-VII 
et 13-VIII présentent les profils neuropsychologiques 
de dix cas de dyslexie congénitale, présumés hérédi-
taires. 
Les indications cognitives, physiologiques et ana-
tomiques laissent croire, dans 1' ensemble, que la dys-
lexie congénitale est associée à un désordre diffus du 
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cerveau -touchant davantage l'hémisphère gauche. 
On note une tendance significative à l'héminégli-
gence droite chez les dyslexiques développementaux 
(Polikoff et al, 1995 ; La mm et al, 1994 ). Dans une 
méta-analyse récente, Obrzut et al (1997) ont déter-
miné que les enfants avec troubles de la lecture por-
tent définitivement moins attention avec l'oreille 
droite pour la discrimination de paires consonnes-
voyelles, en écoute dichotique, qu'ils ne le font avec 
l'oreille gauche. Ce profil est contraire à celui de lec-
teurs normaux. On sait depuis longtemps que le profil 
des déficits (ou faiblesses) cognitifs des dyslexiques 
congénitaux tourne autour de' la fonction langagière 
(faiblesses souvent rapportées de la mémoire verbale 
à court terme, du vocabulaire, de la dénomination, de 
la fluidité verbale, de la segmentation phonémique 
et autres faiblesses du traitement acoustique ver-
bal, etc.), ce qui, par extension suggère, bien entendu, 
une faiblesse de l'hémisphère gauche (voir dévelop-
pement plus haut, pour une recension). Il y a encore 
peu de temps, on pouvait penser que l'activité élec-
trique recuei ll ie au scalp ne caractérisait en aucune 
façon les dyslexiques congénitaux (Yingling, 1986). 
Mais à mesure du perfectionnement des techniques de 
traitement de ce type de signal, on peut dire que ce 
qui émerge de 1' ensemble de la littérature est une ano-
malie fonctionnelle plus marquée à l'hémisphère 
TABLEAU 13-VII. - PERFORMANCES AU WISC-III DE DIX DYSLEXIQUES DÉVELOPPEMENTAUX. 
Âge (années, mois) 10,1 14,5 8,2 10, 11 10,5 9,4 9,9 10,6 10, 10 11,3 
Sexe F M F M M M F M F M 
WISC-III (ÉCHELLES VERBALES) 
Informations MFA M MFA MFA MFA MFA D M M MFA 
Similarités MFA M M MFA MFA M M MFO M s 
Arithmétique MFA M MFA MFA MFA MFA MFA M MFA M 
Vocabulaire MFA M M MFA MFA M MFA MFO MFO M 
Compréhension M M M M MFA MFA MFA M M MFO 
Empan de chiffres MFA M D MFA MFA MFA M M M M 
WISC-III (ÉcHELLES DE PERFORMANCE) 
Images à compléter MFA MFO MFO M M M MFO M M MFO 
Codage MFO MFA M MFA D MFA M M MFA 
Histoires en images MFA M MFO D M M D MFO M MFO 
Blocs M M MFA M M M M M MFO s 
Casse têtes MFA M M M M M 
Recherche de symboles M M M M M M MFA MFA 
Labyrinthes M M M MFO MFO MFA M M 
Note 1 : Ces cas ont été triés en fonction de plusieurs critères très restrictifs : tous les cas présentés ici étaient des cas dont le trouble de 
lecture était déterminé par un score déficient sur un test de lecture, dont le QI verbal était d'au moins 80 et le QI de performance d'au 
moins 90, dont au moins un parent biologique de premier degré a eu un trouble d'apprentissage, dont aucun ne souffrait d'une maladie 
neurologique (autre que la dyslexie), dont aucun ne présentait un désordre psychiatrique mesurable sur des échelles cliniques. 
Note 2 : Le barème des cotes est Je suivant : Supérieur (S) =performance> 2 écarts types au dessus de la moyenne normative; Moyenne 
forte (MFO) = performance> 1 écart type; Moyenne (M) = performance entre +et - 1 écart type; Moyenne faib le (MFA) = performance 
< 1 écart type; Déficit (D) =performance < 2 écarts types. 
Note 3 : Informations gracieusement fournies par S. Daigneault. 
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TABLEAU 13-VIII.- PERFORMANCES DE DIX DYSLEXIQUES DËVELOPPEMENTAUX À DES TESTS NEUROPSYCHOLOGIQUES. 
Âge (années, mois) 
Sexe 
10,1 
F 
14,5 
M 
8,2 
F 
10,11 
M 
10,5 
M 
9,4 
M 
9,9 
F 
10,6 
M 
10,10 11,3 
F M 
TEsTS DU LANGAGE RËCEPTIF 
Vocabulaire 
Compréhension de phrases 
Syntaxe 
Jeux de mots 
M 
MFA 
MFA MFO MFA 
M 
M 
M 
M 
M 
M 
M 
M 
MFA 
M 
M 
MFA 
MFA 
M 
MFO 
M 
M 
MFA 
M 
TESTS DU LANGAGE EXPRESSIF 
Vocabulaire expressif 
Répétition de phrases 
MFA 
Fluidité verbale sémantique M 
Fluidité verbale phonétique MFA 
MFA 
MFA D 
MFA M 
M MFA 
D 
MFA 
MFA 
MFA 
MFA 
MFA 
M MFA 
M 
MFO 
M 
M 
MFA MFA 
TEsTS DE MËMOIRE VERBALE 
Listes de mots à répéter 
Listes de mots à répéter 
(en rappel différé) 
MFO 
M 
M Listes de mots à répéter 
(reconnaissance différée) 
Rappel immédiat d'histoires D 
Rappel différé d'histoires D 
M 
M 
M 
M 
M 
MFA M 
MFA 
M 
M 
M 
D 
D 
MFO 
MFO 
M 
D 
D 
M 
MFO 
M 
MFA 
MFA 
M 
M 
M 
MFO 
MFA 
M 
M 
M 
MFO 
M 
MFA 
MFA 
MFA 
MFA 
MFA 
M 
MFA 
D 
TESTS DE MË.MOIRE NON VERBALE 
Copie d'une figure complexe MFA 
Rappel d'une figure complexe MFA 
MFO D 
MFO D 
MFA 
MFA 
D 
D MFA 
M 
MFA 
M 
M 
M 
MFA 
MFO 
MFA 
TESTS D'ATTENTION VISUELLE 
Annulation 
Discrimination droite-gauche 
M 
MFA M 
M 
M 
M 
M 
MFA M 
MFA 
TESTS DE DEXTË.RITË. MOTRICE 
Main droite 
Main gauche 
D 
MFA 
M 
M 
M 
M 
D 
MFA 
M 
M 
M 
M 
Note l : Ces cas ont été triés en fonction de plusieurs critères très restrictifs : tous les cas présentés ici étaient des cas dont le trouble de 
lecture était déterminé par un score déficient sur un test de lecture, dont le QI verbal était d'au moins 80 et le QI de performance d'au 
moins 90, dont au moins un parent biologique de premier degré a eu un trouble d'apprentissage, dont aucun ne souffrait d'une maladie 
neurologique (autre que la dyslexie), dont aucun ne présentait un désordre psychiatrique mesurable sur des échelles cliniques. 
Note 2 : Le barème des cotes est le suivant : Supérieur (S) =performance> 2 écarts types au dessus de la moyenne normative; Moyenne 
forte (MFO) = performance > 1 écart type; Moyenne (M) = performance entre + et - 1 écart type; Moyenne faible (MF A) = performance 
< 1 écart type; Déficit (D) = performance < 2 écarts types. 
Note 3 : Informations gracieusement fournies par S. Daigneault. 
gauche qui n'est jamais observable au repos mais qui 
1' est pendant des épreuves de lecture (Flynn et 
Deering, 1989; Badian et al, 1990; Ortiz et al, 1992 ; 
Rothenberger et Moll, 1994). Il en va de même pour 
les études qui ont été réalisées avec la méthode 
d'imagerie tomométabolique du cerveau par émission 
de positrons (Robichon et Habib, 1996, pour une 
brève recension). Lorsque les hémisphères des 
enfants dyslexiques sont analysés de façon assez 
sommaire en imagerie par résonance magnétique, rien 
ne permet de les distinguer de cerveaux normaux 
(Rumsey et al, 1986). Toutefois, on sait depuis les 
études post-mortem de Geschwind et Levitsky en 
1968, que la surface supérieure du lobe temporal (pla-
num temporale) est asymétrique chez les deux tiers 
des sujets normaux (plus large à gauche), et qu'elle 
est symétrique chez les dyslexiques. Cet effet est sur-
tout dû à un élargissement de cette structure à droite 
et seulement secondairement à un rapetissement de la 
structure à gauche (Robichon et Habib, 1996, pour 
une recension exhaustive de cette littérature). 
Toutefois, c'est néanmoins l'hémisphère gauche qui 
devrait (vraisemblablement) être fonctionnellement 
désavantagé pour Je traitement phonologique et par 
extension pour la lecture. Les travaux d'histopatholo-
gie post-mortem de Galaburda et al, et de tous ses 
successeurs ont clairement établi la présence d'ecto-
pies partout dans cortex des dyslexiques congénitaux, 
mais toujours plus concentrés dans et autour de la 
région du gyrus angulaire gauche (Robichon et 
Habib, 1996, pour une recension). On peut distinguer 
quatre positions théoriques clairement articulées sur 
I'hémisphéricité de la dyslexie : 1) les fonctions 
verbales seraient représentées bilatéralement dans 
le cerveau (Orton, 1937); 2) la spécialisation hémis-
phérique gauche pour le langage se ferait trop tar-
divement (Satz et al, 1971); 3) les interactions 
interhérnisphériques seraient perturbées, et ceci de 
façon différente à diverses étapes de l'apprentissage 
de la lecture (Bakker, 1982); 4) les fonctions spatiales 
seraient bilatéralement représentées (Witelson, 1977). 
Dans tous les cas, les auteurs s'entendent à recon-
naître une faiblesse de l'hémisphère gauche pour la 
lecture. 
HYPERLEXIE 
L'hyperlexie est une facilité disproportionnée en 
lecture, surtout remarquable à la grande qualité et 
aisance de la récitation à haute voix, assortie d'une 
faible compréhension du contenu de ce qui est lu. Le 
syndrome est observé parfois chez des autistes ou des 
déficients mentaux (Cossu et Marshall, 1990). Il a 
occasionnellement été observé aussi chez des psy-
chotiques, des trisomiques, des hyperactifs. Snowling 
(1987) a tenté de caractériser ce remarquable profil. 
Une première observation est que les hyperlexiques 
semblent représenter 1' antinomie de la dyslexie : ces 
derniers ayant un niveau normal de compréhension 
faible des textes qu' ils lisent, mais ayant beaucoup de 
difficulté à lire à haute voix. Par contre, à défaut de 
critères de sélection très restrictifs de ce qu'on entend 
par «compréhension» des textes, les hyperlexiques 
n'ont pas nécessairement de problèmes importants de 
compréhension. Leur difficulté consiste principale-
ment à être limités par un faible répertoire général de 
connaissances sur lequel s'appuyer pour une compré-
hension profonde des textes. Environ la moitié des 
cas souffrent d'un retard d ' acquisition et d' une inter-
ruption du développement du langage, expriment 
des écholalies, et un trouble d'articulation, ont une 
dysprosodie. La plupart des cas acquièrent la lec-
ture avant ou en même temps que la parole. Les 
hyperlexiques ont tendance à ne· pas entamer les 
conversations, à rechercher la routine, ritualiser leurs 
comportements, à s'autostimuler et avoir des phobies, 
à avoir une écoute très sélective. 
DYSCALCULIE CONGÉNITALE 
Les troubles du calcul représentent un problème 
particulièrement difficile à traiter pour le psychologue 
en vertu de la faible formation de ces derniers dans 
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TABLEAU 13-IX. - SIX TYPES DE DYSCALCULIE CONGÉNITALE 
SOURCE : KOSC L. (1974). DEVELOPMENTAL DYSCALCULIA. 
JOURNAL OF LEARNING 0tSABILITIES, 7, 165-177. 
Dyscalculie verbale : incapacité de nommer les montants, 
nombres, termes, symboles, relations 
Dyscalculie practognosique: incapacité d'énumérer, comparer, 
manipuler arithmétiquement des objets, en images ou réels 
Dyscalculie lexicale : trouble de la lecture des symboles 
mathématiques 
Dyscalculie graphique: trouble de l'écriture des symboles 
mathématiques 
Dyscalculie idéognosique : trouble de compréhension des 
concepts mathématiques et trouble en calcul mental 
Dyscalculie opérationnelle : incapacité de réaliser des 
opérations de calcul 
Note : Nous exprimons des réserves à l'égard de la typologie de 
Kosc (1974) des dyscalculies congénitales : certaines de ses caté-
gories nous apparaissent redondantes (ex : les deux dernières) 
tandis que ne s'y trouve pas la forme spatiale (décrite par Luria, 
et affectant tout particulièrement le report de totaux, ou la rete-
nue, d'une colonne à une autre lors d'une addition complexe). 
1' analyse du phénomène. De surcroît, le calcul, 
comme l'attention et la mémoire, est une de ces fonc-
tions complexes qui tire ses éléments d'une çliversité 
d'aires cérébrales. La manipulation de l'arithmétique, 
et a fortiori des mathématiques, est éminemment mul-
timodale. C'est pourquoi des déficits en arithmétique 
(dyscalculies) peuvent provenir d'une diversité de 
sources. Kosc ( 197 4) distingue six types de dyscalcu-
lie congénitale, que nous présentons au tableau 13-IX. 
La dyscalculie est bien connue comme formant 
l'un des termes de la tétrade de symptômes du 
syndrome adulte acquis de Gerstmann. Toutefois, le 
syndrome de Gerstmann a plusieurs fois été observé 
au complet (agnosie digitale, désorientation droite-
gauche, dyscalculie, et agraphie) chez des enfants 
avec désordre cérébral congénital (Spellacy et Peter, 
1978). 
PROBLÈME PARTICULIER DU BILINGUISME 
CHEZ L'ENFANT 
Le bilinguisme précoce n'est pas forcément un 
avantage pour tous. Carrow (1957) a étudié d'impor-
tantes cohortes d' enfants âgés de 1 à 8 ans et a montré 
que les enfants bilingues ont des performances lin-
guistiques moindres dans l'une ou l'autre langue que 
les enfants unilingues, et que le problème va en s'ag-
gravant de 6 à 8 ans. On sait que la langue maternelle 
et la seconde langue peuvent se dissocier l'une de 
l'autre dans la dysphasie acquise chez l'adulte 
(Paradis et al, 1982), et même chez le sujet linguisti-
quement normal étudié par stimulation corticale 
(Ojemann, 1983) mais l'effet d'un environnement 
bilingue est peu connu sur les enfants ayant un 
trouble neurogène de la parole ou du langage. 
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Chapitre 14 
PROBLÈMES NEUROPSYCHOLOGIQUES 
DE LA PUBERTÉ 
ET DE L'ADOLESCENCE 
Sur le plan de la neuropsychologie du développe-
ment, comme sur le plan du développement général 
de la personnalité et des compétences cognitives, 
l'adolescence est une période de transition compor-
tant des frontières floues. Par exemple, les troubles 
affectifs (dépression, manie, agressivité) que l'on 
observe déjà chez le jeune enfant prennent des 
aspects plus spectaculaires (suicide, délire para-
noïaque, agressions) chez l'adolescent, mais n' appa-
raissent typiquement pas entièrement de novo à cet 
âge. Les enfants en âge de rentrer à l'école pour la 
première fois, ainsi que les adultes, ont environ l 0 
p. lOO de risque d'avoir un désordre émotionnel. Par 
contre, les adolescents ont 20 p. l 00 de risque de souf-
frir de tels problèmes. Un désordre neurogène tel que 
le trouble de l' apprentissage ne fait qu'aggraver ce 
profil de développement, et le risque passe à 15 p.1 00 
chez les enfants, monte à 40 p. lOO à l'adolescence, et 
retombe à 15 p.100 à l'âge adulte (Spreen, Risser 
et Edgell, 1995). Les conditions de vie peuvent 
aussi subitement s'aggraver à la puberté ou à l' ado-
lescence (divorce des parents, inceste, violence fami-
liale, abandon parental) tandis que les désirs et 
pulsions connaissent un bond important (criminalité 
type vols, agressions sexuelles, etc.). De même, les 
syndromes considérés comme débutant typique-
ment à l'âge adulte (ex: manie, dépression endogène, 
schizophrénie, syndrome obsessionnel compulsif, 
personnalité multiple, trouble d'anxiété généralisée) 
ne sont typiquement pas exprimés sous une forme 
diagnostiquable chez l'adolescent, miüs commencent 
néanmoins typiquement à se manifester sous forme 
fruste (Clark et aÎ, 1994, et Lish et al, 1994 ). Les 
grandes maladies neurologiques congénitales et/ou 
héréditaires se manifestent typiquement avant l'ado-
lescence, parfois en phase présénile ou sénile, mais 
rarement à l'adolescence. Par contre, les syndromes 
chroniques établis avant l'adolescence, surtout ceux 
qui affectent l'apparence ou la sexualité (ex : paraly-
sie cérébrale), présentent un problème nouveau : le 
capital symbolique de l'individu sur le marché de la 
satisfaction sexuelle et romantique est compromis, 
ainsi que son sentiment d'adaptation psychosociale. 
On ne s'étonnera pas que certains syndromes bien 
particuliers (anorexie mentale, syndrome Kleine-
Levin), liés aux transformations hormonales majeures 
de la puberté s'expriment à l'adolescence. Le pro-
blème essentiel et majeur de l'adolescence est la 
question identitaire. L'adolescent peut avoir beaucoup 
de difficulté à accepter et vivre ce qu'il découvre de 
son identité propre. On sait qu'il y a un refus majeur 
de la féminité dans 1' anorexie mentale, et un passage 
très problématique à la masculinité dans le syndrome 
Kleine-Levin. C'est aussi à cet âge que la cristallisa-
tion de l'orientation sexuelle peut se faire sous forme 
de déni (refus de l'homosexualité, etc.) et engendrer 
quelques désordres secondaires de la personnalité. 
Les modèles parentaux de valeurs et de style de vie 
peuvent être rejetés en bloc, au grand détriment de 
l'adolescent. Finalement, tous reconnaissent que la 
découverte du monde extérieur auquel les enfants 
n'ont pas accès, mais auquel les adolescents ont par-
fois trop facilement accès (toxicomanies), place ces 
derniers dans la catégorie à risque. Finalement, on 
note un pourcentage plus élevé, à l'adolescence qu'à 
l'enfance, de troubles de conduite pour le sexe mas-
culin, mais moins de problèmes d'hyperactivité. Il y 
a plus de troubles émotionnels, chez le sexe féminin. 
Les névroses distinctes y sont plus fréquentes. Les 
adolescents, plus que les enfants, vivent mal l'échec 
scolaire. Une étude a montré que le score pondéré sur 
l'échelle d'arithmétique du WAIS était de 8,70 pour 
les adolescents suicidaires, de 10,46 pour les adoles-
cents émotionnellement perturbés mais non suici-
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daires, et de 14,15 pour les adolescents dépourvus de 
ces problèmes (Hopkins, 1983). 
DÉPRESSION ET SUICIDE CHEZ LES 
ADOLESCENTS 
Le suicide est la première cause de mortalité 
chez l'adolescent, et le Québec affiche un des plus 
hauts taux de suicide adolescent au monde. Pour 
chaque suicide réussi, il y a plusieurs tentatives 
infructueuses. Il n'y a pas lieu de douter que malgré 
les très importants facteurs conjoncturels dans le sui-
cide, la dépression clinique (incluant ses diverses 
dimensions neuropathologiques) y joue aussi un rôle 
important. Apter et al (1993) ont estimé, dans une 
étude rétrospective de cas de suicide sans avertisse-
ment, que cette prop01tion atteignait 54 p.l 00 des cas. 
Les études de séries de corps de personnes suicidées 
montrent de façon probante que ces personnes 
avaient, avant de mourir, des déséquilibres au niveau 
des neurotransmetteurs, typiques des personnes dépri-
mées. Les taux de sérotonine cérébrale sont anorma-
lement bas (Banki, 1995). Les sites corticaux pour les 
ligands de la bêta-noradrénaline sont aussi appauvris 
(De-Paermentier et al, 1989) tandis que les sites pour 
les ligands d'alpha-2-noradrénaline sont anormale-
ment enrichis (Meana et Garcia-Sevilla, 1987). On 
sait que l'abus chronique d'alcool chez les adoles-
cents, et l' ingestion massive d'alcool au moment pré-
cédant le suicide, semblent être respectivement des 
facteurs de détermination et de précipitation, (Peters-
son, 1988). Il est donc important pour la neuropsy-
chologie clinique de l'adolescence de se préoccuper 
des facteurs de risque de suicide. Le tableau 14-1 fait 
état des symptômes annonciateurs d'un suicide chez 
1' adolescent. 
DÉSORDRES NEUROPSYCHO-ENDOCRINIENS 
On explique ailleurs les syndromes neuropsycho-
endocriniens typiques de l'adolescence que sont 
l'anorexie mentale (voir le chapitre sur les différences 
entre les sexes) et le syndrome Kleine-Levin (le pré-
sent chapitre). Mais parce que c'est généralement 
dans l'enfance ou à l'adolescence qu'on détectera et 
TABLEAU 14-1. - SYMPTÔMES ANNONCIATEURS D'UN SUICIDE 
CHEZ L'ADOLESCENT, EN ORDRE DÉCROISSANT D'IMPORTANCE. 
INFORMATIONS D'APRÈS SEIDEN, 1969. 
Perte d'appétit 
Perte pondérale 
Plaintes psychosomatiques 
Insomnie 
Retrait social 
Bellicisme 
Négl igence des devoirs pour l'école 
Absence de communication 
Promiscuité 
Utilisation d'alcool ou drogues 
Fugues 
Apparence négligée 
Changement abrupt de la personnalité 
Difficulté à se concentrer 
diagnostiquera un désordre endocrinien, et que ces 
désordres ont des effets importants sur l'équilibre 
affectif et sur les habiletés cognitives, nous présen-
tons un synopsis neuropsychologique de cinq de ces 
désordres endocriniens au tableau 14-II. 
MALADIES NEURO-AUTO-IMMUNES 
L'atteinte du système nerveux central par une 
maladie auto-immune débute typiquement autour de 
l'adolescence, probablement sous l'impact de l'« im-
prégnation œstrogénique». En effet, les différences 
spectaculaires de prévalence entre les sexes ne laissent 
que peu de doutes sur l'importance de la modulation 
par les hormones stéroïdes. Les sexe féminin est plus à 
risque pour la majorité des maladies auto-immunes 
(maladie de Basedow, maladie de Graves, myasthénie, 
rhumatisme, arthrite, etc.). Quelques rares contre-
exemples incluent l'hépatite auto-immune, la maladie 
de Behçet, et la maladie de Crohn. Quatre maladies 
auto-immunes portent atteinte au cerveau tout particu-
lièrement : le lupus érythémateux systémique (LES), la 
sclérose en plaques (SP), le syndrome des anticorps 
antiphospholipides et la chorée de Sydenham. 
TABLEAU 14-If.- CINQ DÉSORDRES ENDOCRINIENS IT PRÉVALENCE (P.I 00) DE CERTAINS DE LEURS EFFITS NEUROPSYCHOLOGIQUES. SOURCE; 
KREIPE RE, STRAUSS J ( 1989). ADOLESCENT MEDICAL DISORDERS, BEHAVIOR AND DEVELOPMENT. IN : G.R. ADAMS, R. MONTEMAYOR, T.P. 
GULLOTIA (EDS), BIOLOGY OF ADOLESCENT BEHAVIOR AND DEVELOPMENT. NEWBURY PARK, CA, SAGE PUBLICATIONS (PAGE 113). 
DÉSORDRE ENDOCRINIEN DÉPRESSION EUPHORIE PSYCHOSE ANXIÉTÉ SYNDROME 
PSYCHO-ORGANIQUE 
Hypercortisolisme ACTH-dépendant >40 5-20 20-40 
Hypercortisolisme ACTH-indépendant 20-40 
Hypocortisolisme 20-40 20-40 5-20 
Hypothyroïdisme >40 >40 20-40 
Hyperthyroïdisme 40 
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Le sexe féminin est 10 fois plus à risque que le 
sexe masculin pour le LES, et la population Noire est 
significativement plus à risque que les autres popula-
tions. Cette maladie porte atteinte à la peau (donnant 
l'apparence de morsures, d'où l'allusion au « loup ») 
ainsi qu'au système nerveux central. L' atteinte céré-
brale a plusieurs fois été mise en relation avec les 
déficits neuropsychologiques (Carbotte et al, 1992), 
les désordres psychiatriques (Carbotte et al, 1986; 
Wekking et al, 1991) ainsi qu'avec les indicateurs 
immunitaires (activité des anticorps) (Carbotte et al, 
1986 ; Den burg et al, 1988) ; (tableau 14-III). 
Le sexe féminin est trois fois plus à risque que le 
sexe masculin pour la SP, et ce sont les habitants des 
pays à climat tempéré qui la contractent le plus sou-
vent. La SP est une maladie démyélinisante, qui peut 
connaître plusieurs sortes de décours : le décours viru-
lent et fatal , la progression lente et continue, et 1' évo-
lution en escalier (crise, rémission, crise). Les déficits 
neuropsychologiques (Amato et al, 1995) et psychia-
triques (Filippi et al, 1994) ont maintes fois été docu-
mentés dans cette maladie, et on les a fréquemment 
mis en relation avec les indicateurs anatomiques (CT, 
IRM) et métaboliques (PET, SPECT) (Pozzilli et al, 
1991 ; Tsolaki et al, 1994). La forme juvénile porte 
autant atteinte aux fonctions neuropsychologiques que 
la forme adulte (Amato et al, 1995). En ce qui concerne 
les processus pathologiques auto-immuns, on sait que 
ce sont les lymphocytes T qui sont les plus dangereux et 
actifs dans cette maladie, mais il reste encore beaucoup 
de mystère (Lassmann et Vass, 1995). On n' a pas 
encore, semble-t-il, réussi à relier un quelconque para-
mètre immun aux paramètres neuropsychologiques. 
Dans le syndrome des anticorps antiphospholipides, 
on associe ces derniers à des thromboses, thrombocy-
topénies, anémies hémolytiques et fausses couches. Les 
problèmes cliniques ne touchent pas que le système 
nerveux : on observe aussi des thromboses extracéré-
brales, pulmonaires, rénales et des lésions ou nodules 
de la peau. La prévalence est à peu près la même que 
le lupus érythémateux systémique, incluant l'enfant. 
TABLEAU 14-III. - SYMPTÔMES DU LUPUS ÉRYTHÉMATEUX. 
Par contre, même si elle affecte trois fois plus souvent 
le sexe féminin, la disparité selon le genre est nette-
ment moins marquée (Ryan et al, 1998). 
La chorée de Sydenham a été identifiée d'emblée 
comme étant postinfectieuse. Le clinicien Sydenham 
avait remarqué en effet que ses patients, surtout de 
sexe féminin, avaient d'abord subi une infection au 
streptocoque, avaient ensuite développé des affections 
rhumatismales, et finalement avaient une chorée, dont 
on a découvert par la suite que la base neuropatholo-
gique était une atteinte inflammatoire des noyaux gris 
de la base. La phase auto-immune se manifeste typi-
quement entre les âges de 5 et 15 ans. TI est intéressant 
de noter que ces patientes sont souvent obsession-
nelles compulsives (Swedo et al, 1989). Ceci est 
conforme avec le fait que les études d'imagerie méta-
bolique du syndrome obsessionnel compulsif ont sys-
tématiquement mis en évidence un hyper-métabolisme 
du noyau caudé (Baxter et al, 1987). Weissberg et 
Friedreich (1978) rapportent le cas d'une femme avec 
chorée de Sydenham qui a connu des flambées de 
symptômes en relation avec les contraceptifs oraux. 
Le seul traitement réputé efficace pour cette maladie 
est le traitement neuroleptique. La séméiologie cogni-
tive a une allure frontostriée (Casey et al, 1994). 
Il existe une cinquième maladie neurologique que 
l'on soupçonne d'être auto-immune: la narcolepsie. 
Cette maladie est caractérisée par des attaques diurnes 
de sommeil paradoxal, avec cataplexie, paralysie du 
sommeil, et hallucinations hypnagogiques. Ce n 'est 
pas une maladie de l'adolescence à proprement par-
ler, car elle se déclare à tout âge. Toutefois, elle se 
déclare le plus souvent au début de la vingtaine. Les 
deux sexes sont à peu près également affectés. 
L'héritabilité de la narcolepsie n'est pas très élevée, 
une recherche par Kaprio et al (1996) avec jumeaux 
monozygotes et dizygotes arrivant à des quotients 
d'héritabilité de 35 p. lOO pour les hommes et 39 
p.lOO pour les femmes. La recherche d ' anticorps en 
quantités aptes à prouver l'existence d'un processus 
auto-immun a mené à l'identification de DR2, en pro-
SYSTÈME CORPOREL SYMPTÔMES DÉCOULANT DU LUPUS ÉRYTHÉMATEUX 
Musculo-squelettique 
Peau 
Reins 
Système nerveux 
Sang 
Cœur 
Poumons 
Douleurs des j oints, arthrite, perte osseuse à la hanche et aux épaules. 
Irritation en papillon aux joues et pont nasal (50 p.l 00 des cas) aggravée par le soleil, irritations 
moins fréquentes aux autres surfaces exposées au soleil, lésions et nodules cutanés. 
Dépôts de proté ine aux reins et inflammation menant parfois à 1 'insuffisance rénale et transplantation. 
Désordres neurologiques (25 p. lOO des cas), déficience mentale légère, convulsions, psychose 
(peu fréquentes). 
Les désordres sanguins affectent 85 p.! 00 des cas : caillots veineux et artériels menant à 1' accident 
vasculaire cérébral et à l'embolie pulmonaire, insuffisance en plaquettes, présence excessive 
d'anticorps anticoagulants menant aux saignements excessifs, anémie. 
Inflammation (péricardite, endocardite, ou myocardite), douleur thoracique, arythmie. 
Pleurésie, inflammation de la bordure pulmonaire, effusions pleurales, infection, souffle court. 
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TABLEAU 14-fV. - MALADIES AUTO-IMMUNES, PRÉVALENCE APPROXIMATIVE EN FONCTION DU SEXE ET DE L'ÂGE TYPIQUE APPROXIMA-
TIF AU MOMENT DES PREMIERS SYMPTÔMES. 
MALADIE TISSU TOUCHÉ PRÉVALENCE ÂGE TYPIQUE AU 
FÉMININE : M ASCULINE MOMENT DES PREMIERS 
SYMPTÔMES 
Chorée de Sydenham* Neurones du corps strié 5: 1 5-15 ans 
Maladie de Graves Thyroïde 4: 1 Il ans 
Maladie de Sjogren Glandes parotides 4: 1 17 ans 
Syndrome antiphospholipide* Vaisseaux sanguins 3: 1 22 ans 
Maladie de Crohn Tube digestif 0,9: 1 15-30 ans 
Arthrite rhumatoïde Articulations 4: 1 29 ans 
Sclérose en plaques• Myéline 2-3: 1 30 ans 
Lupus érythémateux• Peau et SNC 10: 1 32 ans 
Maladie de Behçet* Bouche, appareil génital, yeux 0,3: 1 40 ans 
Thyroïdite de Hashimoto Glande thyroïde 
Cholangite auto-immune Foie 
Fibromyalgie Tissus conjonctifs 
Diabète auto-immun Pancréas 
• Affectent le système nerveux central. 
portions encore plus élevées (9 p. lOO) que dans la 
sclérose en plaques ( 4,1 p.l 00), la névrite optique 
(2,4 p.l 00), et la myasthénie (2,5 p.l 00) - ce qui 
laisse croire à un site pour le gène mutant au bras 
court du chromosome 6. Mieux, Tafti et (!.1 (1996) ont 
récemment obtenu des résultats probants en utilisant 
un modèle canin : ils ont trouvé ces anticorps en pro-
portion extrême sur les astrocytes. On a récemment 
localisé des lésions au niveau ventrolatéral du pont 
rostral, un site qui est bien connu pour son impor-
tance dans le sommeil paradoxal (Plazzi et al, 1996). 
La maladie auto-immune est une des principales 
causes de souffrance chronique. Elle frappe souvent 
à la puberté ou bien avant la sénescence. Le tableau 
14-IV illustre à quel point le sexe féminin est plus à 
risque pour presque toutes les formes de maladie 
auto-immune (tableau 14-IV). 
DÉSORDRES DU COMPORTEMENT DES 
ADOLESCENTS 
Un certain nombre de désordres du comportement 
font typiquement leur apparition pendant l'adoles-
cence (tableau 14-V). Ceci peut être attribuable à 
toutes sortes de causes, selon le cas, telles que les 
changements hormonaux de la puberté (ex : syn-
drome de Kleine-Levin, anorexie mentale), le stress 
situationnellié à l'adaptation sociale exigée des ado-
lescents (ex : dépression et suicide), l'accès des 
adolescents aux activités indépendantes et à la 
consommation (ex : alcoolisme et toxicomanies), ou 
à des facteurs endogènes de programmation géné-
tique de l'évolution d'une maladie héréditaire (ex: 
syndrome obsessionnel compulsif?). 
6: 1 4 1 ans 
9: 1 45 ans 
3: 1 46 ans 
1: 1 60 ans 
Le syndrome Kleine-Levin est une maladie très rare 
qui affecte presque exclusivement le sexe masculin. 
Les premiers symptômes ne sont discernés qu'à 
l'adolescence. Il comprend l ' hypersomnie, l'excès 
alimentaire, désorientation mentale, hypersexualité, 
irritabilité. Bien qu 'éveillé, le patient peut être léthar-
gique, apathique et irritable. Les manifestations 
pathologiques ont tendance à être transitoires. On 
suppose que ce syndrome est dG à un dérèglement 
passager de l'hypothalamus. Boris et al (1996) décri-
vent un cas d'hypersomnolence due à un désordre 
confirmé de l'hypothalamus. Le syndrome peut com-
porter des recouvrements et rechutes, et finit par dis-
paraître spontanément. Certains auteurs ont émis 
l'hypothèse de la présence d'un facteur autosornique 
dominant (Cawthron, 1990). 
Chez les enfants ayant un syndrome obsessionnel 
compulsif, le rapport de prévalence garçons/filles est 
TABLEAU 14-V. - PROBLÈMES ET SYNDROMES NEUROPSYCHO-
LOGIQUES DÉBUTANT TYPIQUEMENT À LA PUBERTÉ OU À L' ADO-
LESCENCE. 
CONDITION 
Syndrome Kleine-Levin (voirCawthron, 1990) 
Anorexie mentale (voir Braun et Chouinard, 1992) 
Dépendance aux psychotropes (voir Ellion, 1989) 
Suicide réussi (voir Bingham et al, 1994) 
Dépression (voir Clark, 1994) 
SEXE LE PLUS 
À RISQUE 
Garçons 
Filles 
Garçons 
Garçons 
Filles 
Syndrome obsessionnel compulsif (voir Hanna, 1995) Garçons 
Note : La neuropsychologie de l'anorexie mentale est présentée 
au chapitre portant sur les différences entre les sexes. 
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3 : 2 (Hanna, 1995). Par contre, le rapport de préva-
lence chez l'adulte est 1 : 1. L'investigation spéci-
fique portant sur des cas juvéniles révèle que les 
structures cognitivo-comportementales pathologiques 
évoluent : les jeunes deviennent obsédés par des 
choses différentes à des moments différents, et cela 
est reflété dans leurs comportements compulsifs. Plus 
de 80 p. lOO des cas diagnostiqués par Hanna (1995) 
avaient fait l'objet d'un autre diagnostic, ce qui fait 
réaliser à quel point : 1) le diagnostic psychiatrique 
peut être peu fiable surtout en pédiatrie ; et/ou 2) la 
pathologie est complexe, évanescente, multiple, et 
instable. Le syndrome obsessionnel compulsif touche 
un jeune sur 200. Le groupe de gènes portant vers ce 
désordre semble se superposer à ceux menant au syn-
drome de Gilles de la Tourette. Il est difficile de ne 
pas reconnaître un facteur étiogénique dans la patho-
logie des noyaux gris de la base car on a noté que le 
syndrome obsessionnel compulsif peut découler d'at-
teintes des noyaux gris par cirrhose du foie, maladie 
Hallervorden-Spatz, intoxication au monoxyde de 
carbone, encéphalite, infarctus, chorée de Syden-
ham, etc. Par ailleurs, les études d'imagerie cérébrale 
fonctionnelle montrent que ce sont les noyaux gris de 
la base qui ont le métabolisme le plus anormal chez 
des cohortes d'obsessionnels compulsifs (March 
et Leonard et al, 1998). La séméiologie CIM-10 du 
trouble obsessionnel compulsif est présentée au 
tableau 14-VI. 
SYNDROMES NEUROLOGIQUES DE 
L'ADOLESCENCE 
À notre connaissance, peu de maladies neurolo-
giques donnent leurs premiers signes, et font consul-
ter en neurologie, la première fois à l'adolescence. 
Nous en retenons quatre pour le présent chapitre, 
l'ataxie de Friedreich, la dystonie juvénile, l'épilep-
sie myoclonique juvénile et la maladie de Wilson. 
Dans la maladie de Friedreich, une maladie auto-
sornique récessive, la dégénérescence touche princi-
palement les cordons postérieurs de la moelle 
épinière, les faisceaux spinocérébelleux postérieurs et 
antérieurs, les voies corticospinales croisées et la 
colonne de Clarke. La maladie débute dans la pre-
mière ou deuxième décade de la vie. Cliniquement on 
observe une détérioration de la proprioception des 
membres inférieurs, des réponses plantaires d'exten-
sion et une absence des réflexes profonds. De plus, la 
marche et la parole sont ataxiques (Cisneros et Braun, 
1994, 1995), et on peut trouver des déformations des 
pieds (pes cavus) et cyphoscoliose spinale (Brown, 
1988; Gilman et al, 1985; Harding, 1984). 
La dystonie idiopathique de torsion peut résulter 
du gène DYT1 sur le chromosome 9q34. La dystonie 
se manifeste d ' abord à une jambe ou un bras et pro-
gresse aux autres membres. Il arrive aussi que les 
muscles crâniens soient touchés - ce qui produit alors 
un sévère handicap articulatoire. Dans une famille 
porteuse décrite par Bressman et al (1994) l'âge 
moyen d'apparition des symptômes était de 14,7 ans, 
tandis que la fourchette d'apparition allait de 5 à 34 
ans. Les auteurs suggèrent que cette forme précoce de 
dystonie idiopathique de torsion trouve sa source 
dans un autre gène que DYTl. Cette maladie affecte 
davantage les garçons que les filles (Bressman et al, 
1994). 
L'épilepsie myoclonique juvénile est une épilepsie 
généralisée qui ne se manifeste qu'à partir de l'ado-
lescence. C'est une forme d'épilepsie à installation 
abrupte et à évolution non progressive. La manifesta-
tion comportementale est la crise très abrupte de 
myoclonies. Cette forme d'épilepsie est héréditaire, 
et le site de transmission est sur le complexe d'histo-
compatibilité du chromosome 6p. Les membres des 
familles sont à risque pour plusieurs autres formes 
TABLEAU 14-VI.- CRITÈRES CIM- 1 0 DU TROUBLE OBSESSIONNEL COMPULSIF. SOURCE : WORLD HEALTH ÜRGANIZATION ( 1993), TRAD. FRAN-
ÇAJSE, CLASSIRCATION INfERNATIONALE DES MALADIES, 10" RÉVISION. CHAPITRE V (F): TROUBLES MENTAUX ET TROUBLES DU COMPOR-
TEMENT: CRITÈRES DIAGNOSTIQUES POUR LA RECHERCHE, PARIS, ORGANISATION MONDIALE DE LA SANTÉ ET MASSON, 1994. (PAGE 91 ). 
A. Obsessions ou compulsions (ou les deux), présentes presque tous les jours pendant une période d'au moins deux semaines. 
B. Les obsessions (pensées, idées ou représentations) et les compulsions (comportements) ont en commun les caractéristiques 
suivantes, qui doivent toutes être présentes : 
l) le sujet reconnaît qu'elles sont le produit de ses propres pensées, et qu'elles ne sont pas imposées par des personnes ou 
d'autres influences extérieures; 
2) elles sont répétitives et désagréables, et au moins l'une des obsessions ou compulsions est ressentie comme exagérée ou absurde; 
3) le sujet fait des efforts pour leur résister (la résistance peut toutefois être minime dans le cas de certaines obsessions ou com-
pulsions quand elles persistent depuis longtemps). ll doit y avoir au moins une obsession ou une compulsion à laquelle le sujet 
tente de résister, mais sans y parvenir; 
4) le sujet ne tire aucun plaisir d'une pensée obsessionnelle ou d'un acte compulsif. (Cette activité peut toutefois entraîner une 
réduction momentanée de la tension ou de l'anxiété). 
C. Les obsessions ou compulsions sont à l'origine de sentiments de détresse ou interfèrent avec le fonctionnement social ou 
individuel du sujet, habituellement en entraînant une perte de temps. 
D. Critère d 'exclusion le plus couramment utilité. Les obsessions ou les compulsions ne sont pas dues à un autre trouble men-
tal, par exemple une schizophrénie ou des troubles apparentés, ou à un trouble de l'humeur [affectif]. 
1 
·1 
l 
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d'épilepsie généralisée, et on sait maintenant (Green-
berg et Delgado, 1993) que le facteur de transmission 
est toujours situé à ce même site. Le modèle de trans-
mission préconisé par Greenberg et ses associés est 
autosomique dominant à pénétrance incomplète. 
Récemment, l'équipe de Greenberg et al (1995) a pu 
démontrer qu'il existe plusieurs épilepsies juvéniles 
généralisées, toutes héréditaires, toutes liées au chro-
mosome 6, mais ne provenant pas du même locus sur 
ce chromosome. Une des autres formes d'épilepsie 
juvénile idiopathique généralisée est un grand mal 
dans lequel les crises se produisent également à tout 
moment de la journée pendant que le patient est 
éveillé. Par ailleurs, ils ont identifié une troisième 
forme d'épilepsie juvénile grand mal qui ne se pro-
duit qu'au réveil. Ces épilepsies touchent plus sou-
vent les garçons que les filles (Greenberg et al, 1995). 
La maladie de Wilson est une dégénérescence 
hépatolenticulaire à transmission autosomique réces-
sive. Les premiers symptômes se manifestent entre 10 
et 25 ans (Kreipe et Strauss, 1989); (tableau 14-VII). 
NEUROPSYCHOLOGIE DU CYCLE MENSTRUEL 
L'adolescence féminine est peut-être marquée par 
des changements hormonaux plus évidents que l' ado-
lescence masculine. Quoiqu'il en soit, c'est à ce 
moment que peuvent débuter les troubles liés au 
cycle menstruel. Nous traiterons de deux aspects de 
la neuropsychologie du cycle menstruel : les varia-
tions cérébrales normales et les variations cérébrales 
pathologiques qui y sont associées. 
On sait que la variation des hormones stéroïdes 
(œstrogène et progestérone) et non stéroïdes (hormone 
lutéinisante ou LH et hormone folliculostimulante ou 
FSH) est le moteur du cycle menstruel. Les œstro-
gènes, la FSH et la LH atteignent leur apogée au 
milieu du cycle (ovulation), tandis que la progestérone 
l'atteint vers la fin du cycle (juste avant la menstrua-
tion). N'oublions pas non plus que la femme sécrète 
aussi l'hormone stéroïde masculine la testostérone. La 
variation de la concentration de cette dernière suit 
TABLEAU 14-Vll.- SIGNES ET SYMPTÔMES DE LA MALADIE DE 
WILSON (OU MALADIE HÉPATOLENTICULAIRE). 
Désordre du métabolisme du cuivre 
Excès de cui v re au foie et au cerveau 
Cirrhose du foie 
Signe de la rondelle Kayser-Fieischer 
Rigidité musculaire 
Tremblements 
Démence progressive (variable) 
Dyskinésies choréiforrnes 
Manifestations dacrysiques et/ou gélastiques 
Traitement à laD-pénicilline (agent de chélation du cuivre) 
aussi le cycle menstruel, atteignant son apogée à peu 
près au même moment que les œstrogènes, la LH et la 
FSH (Campbell et Ellison, 1992); (figure 14-1). 
Les variations de la compétence cognitive des 
femmes en fonction du cycle menstruel éveillent des 
débats et controverses parfois hargneux, mais existent 
indéniablement. Les données sont mêmes très cohé-
rentes : l'humeur (Rosen et al, 1989; Wamer et 
Bancroft, 1988) et la réceptivité sexuelle (Bartlik et 
al, 1995) sont à leur apogée autour de l'ovulation et 
c'est toujours autour de l'ovulation, ou immédiate-
ment après, que la femme atteint l'apogée de ses 
compétences (tableau 14-VIII). 
Il est plus étonnant encore de constater que même 
des indicateurs de spécialisation hémisphérique sem-
blent varier en fonction du cycle menstruel (Altémus 
et al, 1989; Hampson, 1990; Heister et al, 1989; 
+ 
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Progestérone 
Menstruation 
FIGURE 14-1.- VARIATIONS DES NIVEAUX SANGUINS D'HORMONES 
STÉROÏDES CHEZ LA FEMME SELON LE CYCLE MENSTRUEL. Il est à 
noter que la testostérone sanguine atteint aussi son pic proche de 
l'ovulation. FSH =Hormone folliculostimulante. LH =Hormone 
lutéinisante. 
TABLEAU 14-VIII. -VARIATIONS DES APTITUDES EN FONCTION 
DU CYCLE MENSTRUEL. 
VARIATION RÉFÉRENCE 
Apogée des fonctions exécutives en Keenan et al, 1992 
phase lutéale 
Apogée d'aptitudes perceptives et Hampson et al, 1988 
motrices en phase lutéale 
et œstrale 
Apogée des fonctions cognitives Hampson, 1990 
supérieures chez la femme (articulation, 
dextérité fine) en phase lutéale, et creux 
des fonctions supérieures chez l'homme 
(visuospatiale, raisonnement abstrait) 
Apogée de la soustraction mentale Graham et al, 1985 
en phase lutéale 
Apogée de diverses performances Becker et al, 1982 
neuropsychologiques en phase 
péri-ovulatoire 
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TABLEAU 14-IX. - VARIATIONS DE LA SPÉCIALISATION HÉMISPHÉRIQUE EN FONCTION DU CYCLE MENSTRUEL. 
VARIATION RÉFÉRENCE 
Avantage du champ gauche en temps de réaction à des formes géométriques à la menstruation 
plus qu'en phase lutéale 
Rode et al, 1995 
Avantage du champ gauche pour un stimulus avertisseur en temps de réaction simple à la menstruation 
plus qu'en phase lutéale 
Sturm, 1994 
Avantage de précision de l'oreille gauche en écoute dichotique de mots en phase menstruelle 
plus que folliculaire 
Altemus et al, 1989 
Avantage de la discrimination de mots et formes dans le champ visuel gauche en phase menstruelle 
plus que lutéale (NS) 
Chiarello et al, 1989 
Avantage de la di scrimination d'objets au champ visuel gauche à la menstruation plus 
qu' en phase lutéale 
Bibawi et al, 1995 
Avantage de précision en écoute dichotique de mots à l 'oreille gauche en phase menstruelle 
plus que folliculaire 
Weekes, 1996 
Avantage de précision en écoute dichotique de non-mots à l'oreille droite en phase menstrue lle 
plus que lutéale 
Mead et al, 1996 
Avantage de vitesse de discrimination de visages par l'hémisphère droit plus en phase lutéale que 
menstruelle (NS) 
Heister e t al , 1989 
Weekes, 1996). L'asymétrie rapportée dans la littéra-
ture est même assez cohérente: les fonctions de l' hé-
misphère droit semblent particulièrement favorisées 
par la chute des hormones stéroïdes avant ou pendant 
la menstruation. Ceci laisse entendre que les supério-
rités reconnues des femmes en matière d'opérations 
cognitives (certaines fonctions verbales) pourraient 
dépendre en partie d'interactions entre les hormones 
stéroïdes et certains neurotransmetteurs asymétrique-
ment distribués dans le cerveau (tableau 14-IX). 
Les variations, importantes, des hormones stéroïdes, 
chez l' adolescente et chez l'adulte, modulent le méta-
bolisme des neurotransmetteurs du système nerveux 
central. Les effets de l'œstrogène, agoniste pour la 
sérotonine (Spigset et Mjomdal, 1997 ; Hrboticky et al, 
1989) et antagoniste pour la dopamine (Wong et al, 
1988 ; Paradisi et al, 1987), ont été établis à maintes 
reprises (D'Andrea et al, 1995 pour une revue). 
On entrevoit là une possible modulation stéroïdo-
sérotoninergique propre au cycle menstruel se réper-
cutant jusque dans le comportement normal. Les 
fonctions qui varient en fonction du cycle menstruel 
de la femine pourraient donc correspondre justement 
aux fonctions dont on connaît une importante contri-
bution sérotoninergique centrale, par exemple. 
Il faut donc voir si les fonctions bien connues et 
établies de la sérotonine centrale varient en fonction 
du cycle menstruel. Or, les fonctions modulées par la 
sérotonine centrale incluent des effets sur le sommeil, 
le vécu de la douleur, l'appétit, l'humeur, la tempéra-
ture corporelle, la réaction inflammatoire, la récepti-
vité sexuelle, et l'agressivité. Le tableau 14-X illustre 
que toutes ces manifestations oscillent en fonction du 
cycle menstruel chez la femme normale (ne prenant 
pas de pilules anticonceptionnelles). 
Selon la logique esquissée plus haut, on pourrait 
aussi avancer une modulation menstruelle des mani-
TABLEAU 14-X - MODULATIONS MENSTRUELLES STATISTIQUE-
MENT SIGNIFICATIVES DE PHÉNOMÈNES À DÉTERMINATION PAR-
TIELLEMENT SÉROTONINERGIQUES. 
MODULATION 
PARTIELLEMENT 
SÉROTONINERGIQUE 
Appétit 
Sensibilité à la douleur 
Humeur 
Agressivité 
Température corporelle 
Réceptivité sexuelle 
Sommeil 
Réaction inflammatoire 
Défense immunita ire 
RÉFÉRENCES 
Laessle et al, 1990; Lyons et al, 1989 
Goolkasian, 1985 ; Montagne-Clavel 
et Oliveras, 1996 
Rosen et al, 1989 ; 
Mathews et Ryan, 1994 
Parlee, 1982 
Parry et al, 1989 
Laessle et al, 1990; Morris et al, 1987 
Dennerstein et al, 1984; 
Man ber et Bootzin, 1997 
Zachariasen, 1989; Xiao et al, 1996 
Cannon et al, 1997; Kalo-Klein et 
Witkin, 1989; Po lan et al, 1988; 
Sthoeger et al, 1988 
festations pathologiques sérotoninodépendantes, voire 
dopamino-dépendantes. Par exemple, Schwabe et 
Kon.kol (1992) ont rapporté que chez des femmes 
ayant la maladie de Gilles de la Tourette, les tics s'ag-
gravaient très significativement juste avant les règles 
(tableau 14-XI). Voilà un exemple de manifestation 
pathologique inhibée par les antidoparninergiques 
(neuroleptiques). Il est donc normal que ce soit au 
moment où les œstrogènes (antidopaminergique natu-
rel) sont à leur plus bas niveau que les tics soient à 
leur apogée. La situation est la même pour le bégaie-
ment et les symptômes schizophrènes. Selon la même 
logique, les désordres dûs à un excès sérotoninergique 
devraient être potentialisés au moment de l'ovulation 
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TABLEAU 14-XJ. -EXEMPLES DE CONDITIONS NEUROPATHOLO-
GIQUES QUI PEUVENT ÊTRE MODULÉES EN FONCTION DU CYCLE 
MENSTRUEL. 
SYNDROME OU MALADIE 
Lupus érythémateux•• 
Sclérose en plaques•• 
Psychose maniaque • 
Dépression • 
Migraine • 
Céphalée de tension • 
Tics Tourettiens••• 
Psychose de type schizophrénique••• 
Bégaiement••• 
Épilepsie .. •• 
RÉFÉRENCE 
Lahita, 1996 
Smith et al, 1992 
Ghadirian et al, 1987 
Freeman et al, 1996 
Reid et al, 1996 
D'Andrea et al, 1995 
Schwabe et a l, 1992 
}noue et al, 1984 
Silverman et al, 1974 
Rodriguez, 1996 
• La modulation pourrait dans ces cas très bien consister en un 
effet agoniste de 1 'œstrogène sur la sérotonine cérébrale. 
•• La modulation pourrait dans ces cas très bien consister en un 
effet immunostimulateur direct de l'œstrogène. 
••• La modulation pourrait dans ces cas très bien consister en un 
effet antagoniste de l'œstrogène sur la dopamine cérébrale. 
•••• Pour la plupart des cas d'épilepsie menstruelle, l'état empire 
en phase prémenstruelle (Jacono et Robertson, 1987; Priee, 1982). 
puisque l'œstrogène est un agoniste naturel de la séro-
tonine cérébrale. C'est ce que l'on semble observer en 
~e qui concerne les symptômes de migraine et manie. 
A l'opposé, les désordres associés à une insuffisance 
sérotoninergique (que l'on traite par les bloqueurs de 
recapture sérotoninergique) tels la dépression et la 
céphalée de tension et certaines hypersomnies sont 
prévalents en phase prémenstruelle (D'Andrea et al, 
1995 ; Manber et Bootzin, 1997). 
On a souvent observé que la fréquence de crises 
épileptiques pouvait augmenter en phase prémens-
truelle. Ce phénomène pourrait être attribuable à un 
effet stéroïdien sur le métabolisme du calcium 
(J acono et Robertson, 1987), ou sur le métabolisme 
des anticonvulsivants (Rosciszewska et al, 1987) ou 
du GABA. 
Les troubles reliés directement au cycle menstruel 
incluent la dysménorrhée, la ménorragie et le syn-
drome prémenstruel. La dysménorrhée est une irré-
gularité excessive du cycle menstruel. La ménorragie 
est un saignement menstrue l excessif. Le syndrome 
prémenstruel est une douleur et une humeur négative 
juste avant les menstruations. Le syndrome prémens-
truel est assez fortement héritable (Condon, 1993) et 
est associé au spectre des troubles sérotoninergiques 
(dépression, anxiété, migraine, trichotillomanie, 
troubles alimentaires, troubles du sommeil) (Bancroft 
et al, 1993, 1994 ). Le syndrome prémenstruel porte 
aussi atteinte à la fonction cognitive, puisqu' une 
cohorte de ces patientes avait un déficit sur une 
épreuve mnésique par rapport à un groupe de compa-
raison (Keenan, 1992). Le traitement le plus efficace 
consiste à augmenter la concentration de la sérotonine 
dans la synapse (agonistes de recapture, antagonistes 
des enzymes cataboliques, etc.) (Messiha, 1993). 
EXISTE-T:IL U~E NEUROPSYCHOLOGIE DE LA 
PUBERTE PRECOCE OU TARDIVE? 
Dans l'ensemble, les aptitudes cognitives semblent 
être légèrement associées à une puberté précoce. 
Toutefois, l'avantage intellectuel se manifeste avant le 
début de la puberté, ce qui laisse croire que le lien est 
de nature non spécifique (Newcombe et Baenninger, 
1989). En 1976, Margaret Waber a émis l'hypothèse de 
l'existence d'un phénomène particulier en neuropsy-
cho-endocrinologie du développement (Waber, 1976). 
Ses résultats indiquaient que la puberté tardive aurait 
pour effet de favoriser le développement de l'aptitude 
spa~iale, indépendamment du sexe, tandis que la pré-
cocité de la puberté aurait un effet contraire sur le 
développement de l'aptitude verbale. En 1977, dans 
une tentative de confirmer ses propres données, Waber 
n'a pu reproduire cet effet qu'en ce qui concerne la 
fonction spatiale. Deux chercheurs ont entrepris de tes-
ter l'hypothèse d'un effet cognitif, potentiellement neu-
ropsychologique, de la précocité de la puberté. Rovet 
( 1983) a trouvé que la précocité pubertaire marquée 
(présentant un problème clinique) affectait les deux 
sexes, mais de façon différente : les garçons avaient un 
déficit verbal et spatial, tandis que les filles avaient un 
déficit verbal mais un avantage spatial. Le retard 
pubertaire marqué (clinique) donnait aux garçons un 
avantage verbal et aux filles un désavantage tant ver-
bal que spatial. Newcombe et Bandura (1983) ont 
trouvé que l' habilité verbale était favorisée par une 
puberté tardive chez la cohorte de jeunes fi lles nor-
males qu'elles ont évalué. Bref, on voit que les résul-
tats sont à ce point contradictoires qu'il vaut mieux les 
interpréter avec prudence (Newcombe et Baenninger, 
1989, pour une revue critique). Peut-être peut-on croire 
provisoirement que l'aptitude spatiale est typiquement 
un peu plus forte chez le sexe masculin en partie à 
cause d'une puberté plus tardive que chez la fille. 
~ependant, un retard pubertaire sérieux n'est pas 
bémn, et commande une visite·chez le médecin. Pour 
ne prendre l' exemple que de l 'aménorrhée due à 
un retard pubertaire dans l'adolescence, le tableau 
14-XII décline la liste les maladies chroniques qui y 
sont associées. Nous les mentionnons ici parce que 
presque toutes ces maladies sont suffisamment graves 
pour être un facteur de stress pour le système nerveux 
centrai et engendrer des difficultés ou déficits psy-
chiques ou comportementaux. 
EXISTERAIT-IL UNE NEUROPSYCHOLOGIE DE 
LA MÉNOPAUSE? 
Il est assurément vrai que la ménopause n'est pas 
une affaire d'adolescence. Toutefois, nous nous per-
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T ABLEAU 14-Xll. - MALADIES CHRONIQUES ASSOCIÉES AU RETARD 
PUBERTAIRE CHEZ L'ADOLESCENTE. VOIR AUSSI LITT ( 1983). 
SYSTÈME 
PHYSIOLOGIQUE 
TOUCHÉ 
M ALADIES 
Neuro-endocrinien Tumeur hypothalamique ou hypophysaire 
Glande thyroïde Hypersécrétion, hyposécrétion (rarement) 
Glande surrénale Insuffisance, hypersécrétion 
Pancréas Diabète sucré incontrôlé 
Hématologique Anémie falciforme, thalassémie majeure 
Gastro-intestinal Maladie inflammatoire du côlon, fibrose 
kystique 
Cardiaque Cardiopathies congénitales cyanosantes 
mettons ce petit écart de logique par souci pratique. 
Pendant que Je lecteur a, présent à l'esprit, le tableau 
de la neuropsychologie des hormones féminines et 
masculines, notre objectif est simplement de complé-
ter la description. La chute des hormones stéroïdes et 
LH et FSH est beaucoup plus importante à la méno-
pause qu ' au moment où les œstrogènes sont au plus 
bas dans le cycle menstruel. Si les œstrogènes et/ou 
les autres hormones stéroïdes et reproductrices sont 
réellement importantes dans la modulation de la fonc-
tion cérébrale, alors on devrait pouvoir observer des 
caractéristiques à la ménopause allant dans la direc-
tion des modulations observées à la phase menstruelle 
de la femme fertile. Bien entendu, il est reconnu que 
la femme a un risque plus important de dépression 
peu après la ménopause (Parry, 1980). En concor-
dance, on sait également que la ménopause, comme 
l'hystérectomie d'ailleurs, ont un effet délétère sur les 
performances cognitives des femmes, et que la théra-
pie de remplacement de l'œstrogène a un effet béné-
fique (Kimura, 1995 ; Sherwin, 1988). On sait aussi 
que toutes les hormones stéroïdes ont un effet globa-
lement neurotrope dans le développement prénatal. 
Se peut-il aussi que ces mêmes hormones aient un 
effet tonifiant sur le métabolisme cérébral après la 
puberté? Malheureusement, il semble que personne 
n' ait encore eu l'idée d'étudier l'évolution de la spé-
cialisation hémisphérique en fonction de la méno-
pause. Notre opinion serait celle d' une baisse relative 
des fonctions de l'hémisphère gauche, plus marquée 
que celle des fonctions de l'hémisphère droit. De tels 
résultats seraient en continuité avec notre proposition 
des impacts nombreux des hormones stéroïdes puber-
taires sur Je psychisme et le comportement. 
UNE NEUROPSYCHOLOGIE DE LA 
GROSSESSE ET DE L'ACCOUCHEMENT 
EST-ELLE POSSIBLE? 
À fortiori, la logique de la section précédente s'ap-
plique aussi à la grossesse et à l' accouchement, ces 
cycles correspondant à des modulations très impor-
tantes des hormones stéroïdes. Par exemple, la 
concentration en œstrogène va en augmentant tout au 
long de la grossesse, et connaît une chute marquée à 
l'accouchement. Chez la femme, la sérotonine céré-
brale semble augmenter graduellement pendant la 
grossesse et baisse abruptement après 1' accouche-
ment, tandis que l'on observe une variation contraire 
de la dopamine (Bhattacharyya et Debnath, 1995 ; 
Dubois et al, 1995). Ces systèmes ne sont pas les 
seuls à subir d' importantes variations, même s' ils 
sont particulièrement bien connus et importants en 
neuropsychologie. Par exemple le système GABA-
ergique cérébral est aussi très fortement affecté par la 
grossesse et l'accouchement (Majewska et al, 1989). 
Le lecteur ne sera pas surpris d'apprendre, à moins 
qu'il ne le sache déjà, que 10-15 p.100 des femmes 
subissent une dépression après l'accouchement 
(O'Hara, 1987). Ce phénomène est tellement connu 
qu'il a son nom propre : la dépression post-partum. 
La psychose post-partum n'est pas aussi fréquente 
que la dépression, mais lorsqu'elle se produit, elle 
tend à se manifester à nouveau (65 p.lOO des cas 
selon Muller, 1985) typiquement à la ménopause. Ici 
comme dans la ménopause, l' excellente opportunité 
d' étudier l'effet neuropsychologique d'une modula-
tion majeure des hormones stéroïdes n'a pas été 
exploitée. On ne dispose même pas d'études sur les 
fonctions cognitives de base. 
PSYCHOTROPES 
Le neuropsychologue qui travaille auprès d'ado-
lescents risque f01t d'être confronté au problème des 
psychotropes. Certaines questions soulevées par cette 
jeune clientèle sont distinctes des questions soulevées 
par les toxicomanies adultes. D'abord, on sait que le 
système nerveux en croissance est davantage sujet à 
l'empoisonnement, c'est-à-dire que même à dose/masse 
égale, plus l'organisme est jeune, plus il risque de 
mourir ou de subir des séquelles permanentes. Par 
exemple Portnoff (1982) a montré que, toute autre 
condition étant égale (y compris la durée de l'abus 
et la quantité totale d'alcool consommé), plus on 
commence à abuser jeune de l'alcool, plus on aura 
de handicaps lors de tests neuropsychologiques. 
Deuxièmement, la pulsion suicidaire étant à son apo-
gée à l'adolescence, on pense que de nombreuses 
surdoses correspondent à des suicides voilés. Troi-
sièmement, plusieurs des drogues utilisées aujour-
d' hui sont plus puissantes qu'elles ne l'étaient il y a 
dix ou vingt ans. La marijuana par exemple, est 
en moyenne dix fois plus puissante aujourd'hui qu'il 
y a dix ans. Quatrièmement, certains psychotropes 
connaissent de moins en moins la faveur de la jeu-
nesse (ex : PCP), tandis que d'autres sont de plus en 
plus consommés (ex : cocaïne). Cinquièmement, la 
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surdose intempestive est plus typique du jeune usager 
et requiert un passage rapide en urgence hospitalière 
ainsi qu' un antidote approprié. Sixièmement, certains 
psychotropes, dont le rapport qualité/prix est au plus 
bas (inhalation de colles ou de l'essence) ne sont, 
consommés que par les enfants et adolescents. Enfin, 
alors qu'il est difficile de désintoxiquer le toxicomane 
adulte, les plus jeunes peuvent l'être plus facilement, 
des moyens de répression pouvant être sérieusement 
mobilisés contre eux. 
L'alcool est sans conteste le psychotrope le plus 
néfaste (accidents de la circulation, conséquences 
neurologiques, effets tératologiques, etc.). Cela s'ex-
plique principalement par la prévalence de l'abus que 
l'on en fait, en partie pour la simple raison qu'il est 
légal et facilement accessible. La recherche scienti-
fique sur l'étiologie de l'alcoolisme suggère forte-
ment un important facteur d'hérédité : les enfants 
d'alcooliques adoptés par des non-alcooliques sont 
fortement à risque pour devenir alcooliques tandis 
que les enfants de non-alcooliques adoptés par des 
alcooliques ne Je sont pas. Bien entendu, les facteurs 
psychosociaux ne sont pas non plus négligeables. Il 
est important de pouvoir dépister très tôt une trajec-
toire menant à l'abus de psychotropes, afin d'interve-
nir vigoureusement avant qu'il ne soit trop tard. Le 
tableau 14-XIII présente les facteurs de risque d'abus 
d'alcool chez l'adolescent. 
Parmi les traits plus stables du tempérament, annon-
ciateurs de problèmes d'abus de psychotropes, obser-
vables dès avant la scolarisation, Bukstein et Tarter 
(1998) proposent : 1) un haut niveau d'activité; 2) 
l' inattention; 3) l'impulsivité; 4) la labilité de l'hu-
meur. Évidemment, les hyperactifs avec déficit d'at-
tention sont fortement à risque. 
Les spécialistes de la toxicomanie s'intéressent à 
plusieurs facteurs, dont en particulier la tolérance 
physiologique et la dépendance. La tolérance physio-
logique à certains psychotropes va en s'accroissant. 
TABLEAU 14-Xlll.- FACŒURS ANNONCIATEURS D'ABUS D'ALCOOL 
CHEZ L'ADOLESCENT, EN ORDRE D'IMPORTANCE DÉCROISSANTE. 
INFORMATIONS D'APRÈS 0YKEMAN, 1979. 
Notes scolaires à la baisse 
Style d 'écriture négligé 
Attention limitée 
Absentéisme scolaire 
Faible résistance à la frustration 
Changement fréquent d'amis 
Suspicion à l 'égard des amis et professeurs 
Bellicisme 
Ricanements 
Faible persévérance 
Mensonges 
Impulsivité 
Visites fréquentes à l'infirmerie 
Promiscuité 
Ainsi, pour obtenir l'effet recherché, Je sujet doit aug-
menter sa dose. On appelle ce phénomène l'habitua-
tion. Plus un psychotrope engendre l'habituation, plus 
il est dangereux, coûteux, etc. Lorsque l'usager cesse 
abruptement la consommation habituelle d'un psy-
chotrope, il vivra à des degrés divers selon la sub-
stance, une crise de sevrage. On dit que plus une 
drogue engendre une importante réaction douloureuse 
de sevrage, plus elle a un potentiel d'engendrer la 
dépendance, et alors plus elle est dangereuse. Le 
tableau 14-XIV présente les principaux psychotropes 
utilisés par les adolescents. 
Il paraît évident qu'une action thérapeutique en 
phase aiguë et une bonne compréhension des psycho-
tropes requiert que l 'on sache sur quels systèmes 
cérébraux ces substances opèrent. Cette question est 
abordée au tableau 14-XV. 
TABLEAU 14-XIY. - PSYCHOTROPES, DEGRÉ D'HABITUATION, DEGRÉ Dl? DÉPENDANCE, DEGRÉ D'ATTEINTE DU SYSTÈME NERVEUX CEN-
TRAL APRÈS USAGE PROLONGÉ MESURÉ PAR DES TESTS NEUROPSYCHOLOGIQUES. VOIR AUSSI, ELLIOTT (1989) POUR UNE RECENSION 
EXHAUSTIVE ET CRITIQUE. 
PSYCHOTROPE 
Marijuana 
Cocalne 
Stimulants 
Toluène (inhalé) 
Essence (inhalée) 
Phencyclidine (PCP) 
Héroïne 
Sédatifs 
LSD 
Alcool 
HABITUATION 
faible 
fa ible 
importante 
importante 
importante 
importante 
importante 
D ÉPENDANCE 
faible 
faible 
faible 
importante 
faible 
importante 
ATTEINTE 
faible 
faible 
faible 
importante 
faible 
importante 
importante 
importante 
modérée 
importante 
SÉQUELLES CHRONIQUES SAILLANTES 
dysarthrie, tremblements, déséquilibre, dysstéréoscopie 
insomnie, paranoïa, tremblements, c lonies, faiblesse, 
convulsions 
dysmnésie, déconcentration, pensée concrète 
arythmie cardiaque, troubles attentionnels 
tremblements, désorientation, dysmnésie 
violence, irritabilité, incoordination motrice 
œdème cérébral avec surdose 
pensée concrète, ralentissement mental 
hallucinations récurrentes, désorientation, pensée concrète 
pensée concrète, dysmnésie, incoordination 
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TABLEAU 14-XV.- SITES ET ACTIONS PHARMACOLOGIQUES DES 
PSYCHOTROPES LES PLUS COMMUNS. 
SUBSTANCE ACTION SITE CÉRÉBRAL 
PROPOSÉE D'ACTION 
Alcool Facilitation Récepteurs de l'acide 
gamma-aminobutyrique 
Inhibition Récepteurs de glutamate 
Cannabis Agoniste Récepteurs de 
cannabinoïdes 
Hallucinogènes Agoniste partiel Récepteurs de sérotonine 
(LSD) 
Opiacés Agoniste Récepteurs opiacés 
Cocaïne Inhibition Recapture des monarnines 
Nicotine Agoni ste Récepteurs de 
l'acétylcholine 
nicotiniques 
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Chapitre 15 
PRONOSTIC À LONG TERME 
EN NEUROPSYCHOLOGIE PÉDIATRIQUE* 
Les effets des atteintes cérébrales ne sont pas exac-
tement les mêmes chez le jeune enfant que chez 
l'adulte. Les différences pourraient recouvrir un grand 
nombre d'aspects : 1) la grosseur de la lésion ; 2) 1 'âge 
précis des premiers symptômes infantiles (avant la 
première année versus entre la première année et la 
cinquième, etc.; 3) le type d'atteinte; (maladie évolu-
tive versus état chronique, lésion focale simple versus 
multifocale ou diffuse); 4) la localisation intrahémi-
sphérique de l'atteinte (frontale versus postérorolan-
dique); 5) le côté de la lésion (hémisphère touché); 
6) le sexe de 1' enfant; 7) l'intervalle entre le début des 
symptômes et le moment de l'évaluation (ex: déve-
loppement des compensations versus blocages). 
Il y a donc plusie~rs dimensions importantes à 
prendre en compte. Certains troubles, fortement 
conditionnés par les changements hormonaux brutaux 
de la puberté sont reconnus à juste titre comme étant 
passagers (syndrome Kleine-Levin, anorexie men-
tale). Par contre, d'autres atteintes sont tellement 
précoces et diffuses sur le plan cérébral qu'elles com-
promettent (infirmité motrice cérébrale) ou bloquent 
(hypothyroïdie non compensée) le développement 
affectif, social et intellectuel de la personne. Certains 
désordres qui semblent de prime abord assez bénins 
sur le plan cérébral (psychopathie et comorbidités 
telles hyperactivité, trouble de l'attention, maladie de 
Gilles de la Tourette) sont tellement perturbants sur le 
plan social qu'ils engendrent parfois un style de vie 
progressivement de plus en plus dysfonctionnel , qui 
peut amener la personne de la simple inadaptation 
psychosociale jusqu'à la prison. 
Les handicaps partiels qui bloquent néanmoins 
l'acquisition d ' une fonction, ont pour effet de provo-
*chapitre rédigé en collaboration avec Isabelle Montour-Proulx 
quer un abandon de toute tentative de développer ou 
maintenir cette fonction une fois l' individu devenu 
adulte, ce qui a pour effet d'aggraver plus tard la dis-
parité entre cet individu et les adultes normaux. Ainsi 
on a constaté qu ' une proportion des dyslexiques 
adultes ne lit pas, et décline nécessairement dans sa 
capacité de lecture, faute de pratique. Il en va de 
même de l'autisme de haut niveau. Ces autistes, une 
fois devenus adultes, divergent encore plus, cogniti-
vement, du groupe normatif que lorsqu'ils étaient 
enfants (Goldstein et al, 1994). D'autres maladies 
comportent une neuropathologie chronique progres-
sive qui fait en sorte que l'espérance de vie est réduite 
et que l'adaptation cognitive va en diminuant (maladie 
de Krabbe, de Alpers, etc.). Certaines maladies rela-
tivement peu virulentes bien qu 'exprimées tardive-
ment (à l'âge adulte) sont plus virulentes dans leurs 
formes précoces (schizophrénie, sclérose en plaques, 
maladie de Parkinson, etc.). À cause de différences 
entre les sexes en matière non seulement d'hormones 
stéroïdes mais aussi de neurotransmetteurs télencé-
phaliques, avant, pendant et après la puberté (ex : 
ménopause), il existe plusieurs désordres neuropsy-
chologiques affectant davantage un sexe à un moment 
donné de la vie, et un autre sexe à un autre moment. 
Il en est ainsi de la schizophrénie, et du syndrome 
obsessionnel compulsif qui affectent plus souvent les 
garçons en forme précoce et les femmes en forme tar-
dive (Hanna, 1995). Par ailleurs, les formes précoces 
de ces maladies, comme de la plupart des autres 
maladies neurogènes chroniques, sont plus virulentes, 
et elles sont encore plus virulentes chez le sexe mas-
culin (Hopkins, 1983). Les maladies neurologiques 
auto-immunes (chorée de Sydenham, sclérose en 
plaques, lupus érythémateux) affectent davantage les 
fillettes et fi lles, en forme précoce, mais la prépondé-
rance féminine est moins marquée dans les formes 
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plus tardives. On présume que dans tous ces cas, 
l'influence des hormones stéroïdes sur les neuro-
transmetteurs télencéphaliques ne sont pas sans 
importance. Par exemple, l'action antidopaminer-
gique de l'œstrogène est connue, tandis que la testo-
stérone en est un agoniste, et on sait que l'œstrogène 
connaît une montée pubertaire importante et une 
chute radicale à la ménopause. Certains troubles (syn-
drome de West) ne se manifestent qu'en forme aiguë 
à la petite enfance. Finalement, certains troubles 
extraordinairement perturbants dans l'écologie sco-
laire, par exemple, (dyslexie, hyperactivité, dyscalcu-
lie, dysphasie congénitale) peuvent dans la vie adulte 
être compensés, contournés, cachés, donnant la fausse 
impression d'une rémission des déficits, alors que ce 
ne sont que les perturbations affectivo-socio-écolo-
giques qui se sont amenuisées. Il est fort possible 
aussi que la nature diffuse ou focale de l'atteinte ait 
une incidence importante sur le pronostic à long 
terme. De même, un individu peut avoir une lésion 
focale importante de plusieurs façons : la lésion peut 
s'être établie en paliers, par étapes successives (ex: 
sclérose en plaques, neurofibromatose, condition vas-
culaire progressive, etc.), ou peut être survenue d'un 
seul coup (ex: thrombose, traumatisme crânien, etc.). 
Patrissi et Stein (1975) ont clairement démontré 
qu'une même lésion expérimentale, chez le rat, pro-
voquée par ablations partielles successives versus par 
ablation en une seule intervention, ne produit pas du 
tout le même effet sur les aptitudes cognitives. Les 
lésions progressives, distribuées dans le temps, ont un 
effet moins délétère sur l'apprentissage spatial, chez 
cette espèce, que des lésions progressives rapprochées 
dans le temps, et surtout, qu'une seule lésion. On 
pourrait, par analogie appeler cet effet, 1 'effet «d' ino-
culation». Tout se passe comme si le cerveau arrivait à 
s'adapter à la perte des aires tissulaires, dans la mesure 
où il a Je temps de faire opérer divers mécanismes de 
compensation et réorganisation (figure 15-1). 
LÉSIONS FOCALES UNIQUES DANS LE 
CONTEXTE DU DÉVELOPPEMENT 
n existe peu de-documentation précise des effets des 
lésions focales uniques dans la petite enfance à cause 
de la relative rareté de lésions focales bien délimitées 
en neurologie pédiatrique. Pourtant, une bonne 
connaissance des effets de lésions localisées, chez 
J'adulte, et a fortiori chez l'enfant, est un des princi-
paux piliers de la neuropsychologie humaine. Dans les 
traités de neuropsychologie de l'enfant (Spreen, Riser et 
Edgell, 1995) ou dans les chapitres s'y rapportant 
(Kolb et Wishaw, 1994), le problème n'est envisagé 
qu'en général. Le point de vue dominant est celui que 
les lésions localisées ont généralement les mêmes 
effets chez le jeune enfant que chez l'adulte, mais de 
façon plus floue. On propose deux raisons à cela : 
d'abord, que le développement des fonctions est 
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FIGURE 15-1. - EFFETS COGNITIFS DE DIFFÉRENTS TYPES DE 
LÉSIONS CHEZ LE RAT. En ordonnée, les valeurs correspondent 
au nombre d'essais jusqu'au critère (difficulté de l'apprentis-
sage) d'un labyrinthe chez le rat pseudo-opéré (ouverture de la 
calotte crânienne seulement), lésions en deux temps (intervalles 
de 30, 20 et 10 jours), et lésion en un temps. Notez que le 
volume lésé final est le même dans toutes les conditions sauf la 
pseudo-opération. Voir Patrissi et Stein (1975). 
incomplet chez le jeune enfant, ce qui implique qu'on 
ne peut détecter qu'assez vaguement comment elles 
sont ou seront compromises; ensuite, il est générale-
ment admis que les fonctions cognitives sont organi-
sées de façon plus distribuée dans le cerveau des jeunes 
enfants, et que ce n'est qu 'avec le développement, que 
Jes fonctions cognitives ont tendance à migrer, et à se 
cristalliser, dans des aires plus délimitées du cerveau. 
Abordons quatre exemples d'effets trophiques, à 
long terme, de lésions focales précoces. 
1) On observe une légère atrophie des extrémités 
controlatérales à la lésion cérébrale (Daigneault, 
Braun et Waters, 1996). Kolb et Wishaw (1994) ont 
publié une photographie des pieds d ' un patient adulte 
ayant subi une lésion périnatale frontopariétale gau-
che. On voit assez clairement l'hypoplasie (Je sous-
développement) du pied droit (figure 15-2). 
2) Une lésion ponctueJle de l'hémisphère produit 
une atrophie généralisée de ce même hémisphère, 
dépassant, donc, le site de la lésion elle-même (figure 
15-3). 
3) Une lésion située dans un hémisphère produit 
une hypertrophie développementale compensatoire de 
l'hémisphère cérébral controlatéral (Goldman, 1978 ; 
Goldman-Rakic et Racik, 1984) cet effet développe-
mental pourrait être plus important que ne le pensent 
la plupart des chercheurs et scientifiques : en effet, Je 
planum temporal gauche des enfants normaux est 
plus volumineux à gauche qu'à droite. Or, chez les 
enfants ayant un retard d'acquisition du langage 
(ainsi que dans plusieurs syndromes de troubles déve-
loppementaux du langage tels le bégaiement, la dys-
lexie, etc.), le planum temporal gauche n'est pas plus 
petit. C'est que le planum temporal droit est plus 
volumineux! (Locke, 1997, pour une revue). 
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FIGURE 15-2. - ATROPHIE DU PIED, CONTROLATÉRALE À LA LÉSION 
HÉMISPHÉRIQUE. L'atrophie du pied est controlatérale à une 
lésion f rontopariétale gauche précoce. Ce type de signe à dis-
tance peut être observé aux autres membres ainsi que dans le 
comportement et se dénomme «signe subclinique >>. Voir Kolb 
et Wishaw (1994). 
FIGURE 15-3.- HÉMISPHÈRE SOUS DÉVELOPPÉ SUITE À UNE LÉSION 
FOCALE. Schématisation de tranches en imagerie tomographique 
transaxiale du sujet adulte S.S. ayant subi une lésion du cortex 
postérieur droit très tôt dans la v ie. Notez que l'hémisphère droit 
est moins volumineux à tous les plans, incluant ceux ne traver-
sant pas la lésion (Adapté de K olb et Wishaw, 1994) . 
4) Finalement, une lésion précoce inhibe davantage 
la croissance globale du cerveau qu'une lésion surve-
nant plus tard, même si cette dernière survient pen-
dant que l' organisme est encore en croissance (Kolb 
et Wishaw, 1994) ; (figure 15-4). 
Ces effets trophiques ne se produisent pas chez 
l'adulte. Chez l'enfant, une perturbation du dévelop-
pement d'un système (ex: cérébral) peut perturber le 
développement d 'autres systèmes (ex: d'autres parties 
du cerveau, les membres), alors que chez l'adulte, les 
effets des lésions sont beaucoup moins dynamiques. La 
réorganisation cérébrale chez 1 'enfant peut découler 
aussi d 'atteintes des systèmes sensoriel ou moteur. Par 
exemple, le sourd de naissance manifeste une réorga-
nisation du cortex, donnant plus d'espace au système 
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FIGURE 15-4. - DÉVELOPPEMENT DU CERVEAU SUITE À UNE 
LÉSION FOCALE EN FONCTION DE L'ÂGE D'ACQUISITION DE LA 
LÉSION. La lésion, de la pointe frontale, est proportionnellement 
la même à chaque âge. Notez l'effet nenement plus délétère de 
la lésion précoce sur le développement de la masse globale du 
cerveau. Voir K o lb et Wishaw ( 1994). 
visuel au détriment du cortex qui aurait autrement, é té 
responsable de 1' audition (Neville et Bavelier, 1996). 
Ainsi, les effets des lésions cérébrales pour un orga-
nisme en développement doivent être vus comme une 
dialectique : le développement est fortement perturbé, 
mais l'organisme est aussi très adaptable, de telle sorte 
qu' il est assez difficile de prédire quelles pourront être 
les conséquences fonctionnelles à très long terme. 
Plusieurs principes généraux du développement 
traitant du recouvrement cognitif après dommage au 
cerveau chez l'enfant, différents des principes s'ap-
pliquant à l'adulte, ont été proposés et étudiés dans le 
contexte des deux grandes divisions de l'intelligence 
que Wechsler a dénommées «verbale» et de «perfor-
mance» . Ces principes sont importants pour la 
pratique clinique avec les enfants (pour établir le pro-
nostic et pour le traitement), mais ils sont aussi 
importants comme éléments clés pour les théories du 
développement normal des relations cerveau-com-
portement. Les données empiriques, de qualité très 
variable, ont autant étayé qu'infirmé tous les prin-
cipes majeurs . Ainsi, aucun des grands principes de 
recouvrement cognitif, tôt dans le développement, n'a 
jusqu'à maintenant une solidité suffisante pour être 
appliqué à la cl inique. 
Nous allons maintenant résumer brièvement les 
données empiriques appuyant et réfutant chacun de 
ces principes. 
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Le sexe féminin récupère mieux, sur le plan 
cognitif, d'une lésion unilatérale survenue tôt 
Il est bien connu que le nourrisson de sexe féminin 
présente une meilleure récupération au niveau du 
développement nerveux, cognitif et scolaire, à la suite 
d'une naissance extrêmement prématurée (Holtrop et 
al, 1994 ; Ms ali et al, 1992, 1993, 1994) ou d'un poids 
à la naissance extrêmement bas (Hamm et al, 1995 ; 
La-Pine et al, 1995). Une méta-analyse de résultats 
précédemment publiés indique une meilleure récupé-
ration pour le sexe féminin que pour le sexe masculin 
sur l'échelle de QI de performance (QIP) ainsi que 
sur l'échelle de QI verbal (QIV) (Inglis et al, 1982). 
Cette direction des différences sexuelles est similaire 
à celles observées lors d'expérimentations avec lésion 
frontale chez les jeunes primates (Goldman et al, 
197 4) et les lésions pallidales (Lenard et al, 197 5) ou 
hippocampiques (Szuran et al, 1994) chez les ron-
geurs. Stein et al ont trouvé que la pseudo-grossesse 
chez le rongeur constituait un élément significatif de 
la récupération des habiletés cognitives après des 
lésions cérébrales, et ont proposé que l'œstrogène 
pouvait être un facteur important. Rapin (1995) a exa-
miné les effets de lésions unilatérales sur la cognition 
chez les enfants en fonction du sexe. Elle a trouvé 
que le sexe féminin avait un meilleur pronostic. Lefly 
et Pennington (1991) ont trouvé que le pronostic était 
bien meilleur pour les dyslexiques de sexe féminin 
que masculin : en effet, arrivé à l'âge adulte, leur 
cohorte comportait 38 hommes et 19 femmes qui 
étaient encore dyslexiques, tandis que 7 hommes et 
18 femmes avaient réussi à surmonter leur dyslexie. 
Il n'est toujours pas clair, toutefois, que ces diffé-
rences entre les sexes aient ou non une variation en 
fonction de 1' âge au moment de la lésion (Bornstein 
et Mattarrazo, 1982, 1984). Par ailleurs, tel que 
l'illustre la figure 15-5 résumant notre propre méta-
analyse de la littérature, les deux sexes ne sont pas 
également à risque pour chaque type d'étiologie neu-
ropathogène. Par exemple, il est bien connu que le 
sexe masculin est plus à risque pour les troubles vas-
culaires. Par ailleurs, dans cet échantillon de 359 
sujets, les lésions corticales unilatérales n'influen-
çaient pas différemment le QI, que le sexe soit mas-
culin ou féminin, une fois contrôlées les variables 
telles que volume de la lésion, âge au moment de la 
lésion, âge au moment du test, côté de la lésion, etc. 
Plus la lésion apparaît tôt (après un an), 
meilleur est le pronostic en ce qui concerne 
les fonctions cognitives 
Le premier programme intensif d'expériences de 
recherche sur le dénouement des aspects développe-
mentaux des lésions, a été réalisé par Margaret Ken-
nard avec des animaux de laboratoire en utilisant des 
mesures comportementales brutes. C'est pourquoi, le 
principe en titre de ce paragraphe est communément 
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FIGURE 15-5. - ÉTIOLOGIES ET SYMPTÔMES ASSOCIÉS AUX 
LÉSIONS UNILATÉRALES EN FONCTION DU GENRE. Les deux 
groupes d'âge sont des enfants de moins de Il ans et des sujets 
de I l ans et plus. Notez que le trouble vasculaire est une cause 
de lésion cérébrale plus fréquente chez l' adulte, comme l'est le 
traumatisme crânien. Toutes les étiologies sauf la cause infec-
tieuse placent davantage le sexe masculin à risque pour une 
lésion cérébrale. Dans ces mêmes échantillons il y avait 92 
fillettes et 125 garçons épileptiques, et 37 femmes et 56 
hommes épileptiques. Ces données ont été généreusement four-
nies par Isabelle Montour-Proulx. 
appelé le principe de Kennard. Le principe de Ken-
nard pourrait bien, semble-t-il, s'appliquer aux effets 
de lésions localisées sur les fonctions primaires 
(visuelles, somesthésiques, motrices) ou sur-utilisées 
quotidiennement et acquises avant la lésion (langage 
parlé); (figure 15-6). 
Cependant, Kolb et Wishaw (1994) et Reitan 
(1981) en sont tous deux venus à la même conclu-
sion : le principe de Kennard ne s'applique pas à la 
récupération intellectuelle de lésions acquises chez 
l'enfant humain. Aram et al (1994) ont trouvé que 
les lésions unilatérales survenues tôt aboutissaient à 
un score de QI plus mauvais comparé à celui obtenu 
avec des lésions équivalentes survenues plus tard. 
Des comptes rendus plus détaillés suggèrent que 
la récupération, en fonction de l'âge d'apparition 
de la lésion, peut dépendre du site lésionnel. Par 
exemple, Douglas (1975) a montré qu'une lésion 
hippocampique survenue tôt est beaucoup plus dom-
mageable, à long terme, que la même lésion acquise 
à l'âge adulte. Isaacsen (1975), et Middleton et al 
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(1992) ont énùs l'hypothèse que les lésions acquises 
en bas âge peuvent avoir un pronostic plus mauvais 
que les lésions qui apparaissent plus tard, pour les rai-
sons suivantes : 1) les lésions qui surviennent tôt 
réduisent davantage la masse globale du cerveau que 
les lésions qui surviennent plus tard; 2) les lésions qui 
surviennent tôt produisent des trophismes aberrants ; 
3) les lésions qui surviennent tôt dérangent l'horloge 
génomique; 4) l'apprentissage peut être plus touché 
par une lésion qui apparaît tôt parce que la majeure 
partie de l'apprentissage se produit à l'enfance. Le 
principe de Kennard demande à être définitivement 
réfuté, en ce qui a trait aux fonctions intellectuelles, 
avec l'aide d'un échantillon à grande échelle, en s'in-
téressant aux résultats cognitifs après l'apparition de 
la lésion. 
Certains types de lésions posent des problèmes 
plus sérieux à l'enfant en compromettant aussi bien 
son adaptation scolaire ou sociale que son adaptation 
à l'âge adulte : les petites lésions nombreuses, dif-
fuses et multifocales (ex : ectopies sous-jacentes aux 
dyslexies congénitales), mais aussi toute forme de 
lésion bilatérale, diffuse, entraînant une souffrance 
multisysténùque (œdème, nécrose, stress végétatif, etc.). 
Les lésions focales peuvent sérieusement compro-
mettre le développement de l'enfant pour au moins 
deux raisons : elles peuvent être localisées à des sites 
qui correspondent à des modules d'acquisition de 
fonctions cognitives ou affectives (ex: hippocampes), 
et elles doivent être juste assez petites pour ne pas 
provoquer une migration fonctionnelle de la fonction 
intra- ou interhénùsphérique (ex: hippocampes). Voir 
Daigneault, Braun et Waters (1996) et Daigneault, 
Braun et Montes (1996) pour des discussions de ces 
questions. 
Narbona et Femandez (1996) ajoutent un point de 
vue intéressant à ce débat sur le principe de Kennard : 
lorsque la lésion est unilatérale, il y a possibilité de 
transfert de la fonction à l'hémisphère intact, et 
ensuite d'un développement quasi-normal de la fonc-
tion. Toutefois, lorsque la lésion est bilatérale, on 
fiGURE 15-6. - RECOUVREMENT DES FONC-
TIONS SUIVANT DES LÉSIONS SURVENUES À 
DIFFÉRENTS ÂGES. Notez que contrairement 
au quotient intellectuel, ces fonctions, plus 
élémentaires, récupèrent mieux suite à des 
lésions précoces que suite à des lésions tar-
dives (Teuber, 1975). 
observe encore moins l'émergence de la fonction 
qu'en cas de lésion équivalente chez l'adulte, parce 
que la fonction ne peut alors pas se développer du 
tout. 
Plus le sujet est testé tardivement (après la 
survenue de la lésion) sur le plan des fonctions 
cognitives, plus on peut s'attendre à ce que ses 
fonctions soient rétablies 
Ce principe peut être considéré comme un corol-
laire du principe de Kennard. Il est fondé sur la 
notion selon laquelle le développement de la cogni-
tion est flexible et fluide dans ses phases précoces, 
et qu'il peut mieux s'adapter aux lésions cérébrales 
que des systèmes cognitifs cristallisés. St-James et al 
(1981) ont trouvé qu'il existait en effet une telle 
courbe de récupération, mais ils ont aussi remarqué 
que la courbe semble être plus spectaculaire pour les 
lésions qui surviennent très tôt et que cet effet est 
plutôt de courte durée. Aram et al (1994) ont observé 
que les lésions survenues précocement à l'hémi-
sphère droit, suivies par une série de tests, ont 
comme résultante une détérioration progressive du 
QI verbal plutôt qu'une amélioration. Ballantyne et 
al (1994) ont découvert que les scores de QI se dété-
riorent, avec le temps, à la suite d'une lésion unila-
térale. Dans une méta-analyse de 110 cas avec 
lésions unilatérales du cortex cérébral, qui furent 
évalués deux fois avec un test de QI, nous avons 
trouvé que les lés ions les plus précoces donnaient 
lieu à un pronostic sombre, tandis que dans les cas 
adultes on a pu constater une certaine récupération 
(figure 15-7). 
Bref, la variable de l'âge au moment du test sou-
tient probablement une relation avec les scores de QI 
verbal et de QI de performance, mais nous notons 
aussi: 1) que la relation avec l'âge au moment du test 
est différente pour chacun des deux types de QI ; 2) 
que les relations sont curvilinéaires; 3) que cela 
va dans un sens favorable à court terme, mais pas à 
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FIGURE 15-7.- SUIVI LONGITUDINAL DE PERSONNES AVEC LEsiON 
UNILATÉRALE DU CORTEX. Les trois cohortes sont des enfants de 
moins de six ans (N = 39), enfants de six à Il ans (N = 43) 
et des personnes de douze ans et plus (surtout des adultes) 
(N = 28). Les valeurs en abscisse sont des quotients intellec-
tuels (QI de performance, QI verbal). L'intervalle test-retest 
moyen pour chaque cohorte est de trois ans. Notez l'effet plus 
délétère des lésions précoces. Ces données ont été généreuse-
ment fournies par Isabelle Montour-Proulx. 
long terme. Le transfert des fonctions d'un hémi-
sphère lésé à un hémisphère intact requiert probable-
ment une lésion assez volumineuse. Les études de 
groupes qui ont été faites jusqu'à maintenant ne 
concernent pas assez de sujets pour correctement étu-
dier ces hypothèses. 
Une lésion hémisphérique gauche qui 
apparaît tôt dans le développement a comme 
résultat, de façon significative, un plus 
grand effet d'émoussement des fonctions 
visuospatiales que des fonctions verbales 
suite à une lésion hémisphérique droite 
équivalente 
Ce principe fut formulé la prem1ere fois par 
Teuber. Cet effet d'accaparement de 1 'hémisphère res-
tant par les fonctions verbales a pour cause, selon lui, 
une importance culturelle indéniable des fonctions 
verbales dans les sociétés industrialisées : ceci amène 
les fonctions verbales à s'approprier l'hémisphère 
droit, relègant les fonctions visuospatiales au second 
plan. Dans le cas d'une lésion à l'hémisphère droit, 
l'importance relativement faible des fonctions visuo-
spatiales peut survenir en l'absence de migration de 
ces fonctions, laissant ainsi l'hémisphère gauche dans 
son équilibre fonctionnel initial, ou peut aboutir à une 
installation relativement faible des fonctions visuo-
spatiales à l'intérieur de l'hémisphère restant. Il faut 
d'abord insister sur le fait que la possibilité d'une 
migration massive d' une fonction d'un hémisphère 
à l'autre ne fait aujourd'hui plus aucun doute. 
D'ailleurs, elle est observée même chez l'animal. Le 
canari cérébrolésé à gauche qui récupère son chant le 
fait avec son hémisphère droit, dépositaire d'une 
fonction préalablement logée entièrement dans l'autre 
hémisphère (Hom, 1985). Le principe du développe-
ment que l'on dénomme effet d'accaparement est 
une particularité de cette migration. Il est spectacu-
laire en ceci qu'il définit un profil de récupération 
contraire à ce qui se produit chez 1' adulte. En effet, 
on sait qu'une lésion de l 'hémisphère gauche rend 
typiquement l'adulte aphasique, ou à tout le moins, 
porte davantage atteinte à son QI verbal, tandis 
qu 'une lésion de l'hémisphère droit porte davantage 
atteinte aux fonctions visuospatiales, et au QI de 
performance. Les découvertes et les positions théo-
riques sur le principe du développement de Teuber 
diffèrent entre elles. La position adoptée par la 
majorité des investigateurs a été en faveur de l'effet 
d'accaparement tel que formulé par Teuber (Strauss 
et al, 1990; Nass et al, 1989; Ballantyne et al, 
1994 ). Par contre, plusieurs investigateurs ayant 
analysé les conséquences de lésions unilatérales sur-
venues tôt dans la vie (Strauss et al, 1983; St-James 
et al, 1981 ; Lassonde et al, 1990 ; Levine et al, 
1988; Riva et al, 1986) ont découvert des profils qui 
vont contre cette hypothèse de l'asymétrie de récu-
pération des fonctions. Nous avons analysé des cas 
avec lésion corticale survenue avant l'âge de 12 ans, 
et d'autres cas avec lésions survenues après l'âge de 
12 ans (figure 15-8). Le profil n'appuie pas le prin-
cipe de Teuber. 
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FIGURE 15-8. - EFFETS DE LÉSIONS CORTICALES UNILATÉRALES, 
PRÉCOCES ET TARDIVES, SUR LA DIFFÉRENCE ENTRE LES QI VER-
BAL ET DE PERFORMANCE. Les groupes sont des enfants avec 
lésions corticales unilatérales (lésés avant l'âge de 12 ans, N 
= 350) et de personnes de 12 ans ou plus (N = 339, surtout des 
adultes). Les quotients intellectuels sur 1 'Échelle de Perfor-
mance (QIP) et sur l'Échelle Verbale (QIV) sont présentés en 
fonction de 1 ' hémisphère lésé (352 cas avec lésion à gauche et 
337 cas avec lésion à droite). Notez la robustesse des QI du 
groupe lésé plus tardivement, ainsi que l'asymétrie marquée de 
ces divers effets chez 1' adulte. Ces données ont été généreuse-
ment fournies par Isabelle Montour-Proulx. 
PRONOSTIC À LONG TERME EN NEUROPSYCHOLOGIE PÉDIATRIQUE 279 
Le profil adulte est surprenant : on s'attendait à ce 
que des lésions gauches donnent lieu à un QI verbal 
nettement inférieur au QI de performance. Il faut 
comprendre, que les cas, tels que ceux répertoriés ici 
et sélectionnés pour présentation, et à qui on a fait 
passer un test telle WAIS, sont rarement aphasiques, 
de telle sorte que les cérébrolésés gauches adultes de 
la présente cohorte ne sont probablement pas très 
représentatifs de ce qu'on observerait dans le cas 
d'une série sélectionnée exclusivement à partir des 
critères radiologiques. 
Une autre indication importante sur les dyna-
miques de l'accaparement dans le développement est 
fournie par Strauss, Satz et Wada ( 1990). Ces auteurs 
ont évalué neuropsychologiquement des cas d'épi-
lepsie qui avaient passé le test Wada (barbiturisation 
d'un hémisphère). Tous les sujets avaient des atteintes 
neurologiques limitées à l'hémisphère gauche. Ils ont 
trouvé que ceux avec une spécialisation langagière à 
l'hémisphère droit avaient plus de difficultés sur des 
épreuves visuospatiales que les patients avec spécia-
lisation langagière à gauche. Ceci les a amené à 
conclure qu'il y a un réaménagement fort de l'appa-
reil psychique lorsqu'une fonction aussi importante 
que le langage bascule d'un hémisphère à l'autre dans 
le développement. 
Plus une lésion survenue tôt a un petit 
volume, plus on peut s'attendre à une 
grande récupération 
Ce principe est plutôt évident si on le considère 
dans son contexte général. Halstead a nommé cet 
effet le principe de «l'action de masse». Plusieurs 
investigations empiriques supportent ce principe, 
tout en montrant dans un même temps que cette 
variable n'explique qu'une petite portion de la 
variance cognitive après la lésion (Levine et al, 1988, 
ont donné des informations interessantes concernant 
les lésions hémisphériques unilatérales chez les 
enfants). Ceci peut être expliqué par les autres prin-
cipes mentionnés plus haut : à des degrés variables, 
l'effet de la taille de la lésion peut être modulé par 
d'autres variables telles que l'âge au momerH de la 
lésion, la localisation intrahémisphérique de la 
lésion, le côté de la lésion, le sexe, l'étiologie, le 
moment où les tests ont lieu, etc. En particulier, il 
semble que certaines petites lésions gauches, juste en 
dessous du .Seuil déclencheur d'une migration de la 
fonction verbale vers l'hémisphère droit, puissent 
avoir un effet plus délétère sur le développement du 
langage que des lésions détruisant l'hémisphère 
gauche au complet (Daigneault, Braun et Waters, 
1996; Irle, 1987). Des phénomènes similaires ont été 
mis en évidence expérimentalement à plusieurs 
reprises chez l'animal, montrant que le principe de 
l'action de masse n'a pas une application universelle, 
du moins dans le contexte du développement (Locke, 
1996, pour une revue). Cet effet, de prime abord 
paradoxal, serait explicable de plusieurs façons : il 
pourrait exister une masse critique de la lésion, une 
sorte de seuil biologique en deça duquel le cerveau 
est incapable de calculer le bénéfice fonctionnel de 
la migration et en deça duquel le transfert d'une 
fonction d'un hémisphère à l'autre ne se fait pas 
(Locke, 1996). Par ailleurs, il pourrait exister un 
«site» critique pour que se produise le transfert 
d'une fonction particulière: par exemple Rasmussen 
et Milner ( 1977) ont proposé que les différentes 
composantes du langage pourront migrer seulement 
si la lésion est précoce, mais aussi seulement que si 
le cortex «langagier» est détruit dans l'hémisphère 
gauche (figure 15-9). 
Ainsi, d'après nous, la question actuelle de recher-
che en ce qui concerne la variable prédictive spéci-
fique (le volume de la lésion) et la variable critère (le 
dénouement cognitif) est de déterminer quel est la 
contribution spécifique du volume de la lésion, indé-
pendamment des autres variables prédictives en utili-
sant l'analyse multidimensionnelle (ceci correspond 
au test adéquat du principe général de «l'action de 
masse»), et ensuite de montrer exactement dans quels 
contextes l'effet de masse s'applique et ne s'applique 
pas. 
Une lésion hémisphérique droite 
survenue tôt a un effet plus nuisible 
sur le plan cognitif qu'une lésion 
hémisphérique gauche 
C'est un principe étrange du développement pro-
posé entre autres par Goldberg et Costa (1981) et 
Rourke et al (1986), car cela représente une situation 
contraire à celle observée chez l'adulte. L'interpré-
tation de Goldberg, Costa et Rourke comprend deux 
volets : premièrement, l'hémisphère droit jouerait un 
rôle spécial au début de la vie pour l'acquisition de 
nouvelles connaissances et de nouvelles habiletés, par-
ticulièrement lors de la première phase d'acquisition; 
deuxièmement, l'hémisphère droit serait plus impor-
tant pour le développement socio-affectif, chez 
l'adulte et chez l'enfant, excepté le fait que cela serait 
plus nuisible pour le développement cognitif des 
enfants parce que cela empêcherait l'adaptation à 
l'école et de là, compromettrait l'enrichissement des 
habiletés cognitives. Les données qui supportent cette 
dernière explication, incluent une recherche sur les 
effets de lésions unilatérales néonatales sur le tempé-
rament en bas âge : les lésions à l'hémisphère droit 
altèrent clairement le tempérament de façon plus délé-
tère que celles situées à l'hémisphère gauche (Nass et 
Koch, 1987). De plus, les lésions unilatérales droites 
survenues tôt dans la vie ont plus de chance d'aboutir 
à un syndrome d'hyperactivité que des lésions à l'hé-
misphère gauche (Brumback, 1988; Voeller, 1986). Le 
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PAS DE MIGRATION 
MIGRATION 
Transfert complet du langage Transfert du langage expressif Transfert du langage réceptif 
FIGURE 15-9. - TYPES DE LÉSIONS ET TYPES DE MIGRATION DES FONCTIONS. Migration des fonctions langagières chez le jeune enfant 
selon Rasmussen et M ilner (1977). Ce schéma propose qu'un système de langage ne peut migrer que si son substrat hémisphérique 
est sélectivement et assez largement détruit par la lésion. 
tableau 15-1 présente deux cas de Rourke et al (1986) 
qui illustrent ce propos. 
Toutefois, les études de QI suite à des lésions uni-
latérales survenues tôt n'ont pas toutes révélé que les 
lésions à l'hémisphère droit étaient plus nocives 
(Ballan tyne et al, 1994; Le vine et al, 1988 ; Sussova 
et al, 1990). D'autres investigations ont pourtant mené 
à la conclusion contraire (Aram et al, 1994; Nass 
et al, 1989). De nouveau, cette question complexe 
demande une approche par analyse multidimension-
nelle en utilisant un très grand échantillon de cas. 
La localisation intrahémisphérique d'une 
lésion survenue tôt prédit le retentissement 
sur les fonctions cognitives, mais le retentis-
sement est d'une ampleur moins grande que 
pour une lésion survenue à l'âge adulte 
La majeure partie des commentateurs s'entendent 
pour dire que la spécialisation hémisphérique est 
moins marquée chez les jeunes enfants que chez les 
adultes (Whitaker, 1983; Kolb et Wishaw, 1994). 
Une grande partie de ce point vue est justifiée par 
les résultats négatifs dans les débuts de la recherche 
TABLEAU 15-1. - DESCRIPTION DE DEUX CAS ADULTES AYANT ÉTÉ IDENTIFIÉS COMME TYPIQUES DES SYNDROMES GAUCHE (FV) ET DROIT 
(TA) ÉTABLIS À L'ENFANCE. 
LE CAS FV : SYNDROME GAUCHE (TESTÉ À 9 ET 24 ANS) 
Dyslexie et autres déficits de la fonction verbale 
Emploi stable comme conducteur de gros camions 
Conscient de ses déficits et préoccupé par eux 
Participe toujours à des programmes de réadaptation 
de sa lecture 
Personnalité épanouie et bien ajustée 
LE CAS TA : SYNDROME DROIT (TESTÉE À 11 ET 20 ANS) 
Troubles uni manuels gauches, déficit visuospatial 
Sans emploi, congédiée d'emplois n'exigeant que des qualifications 
minimales, prise en charge, sans succès, par des services spéciaux 
de formation professionnelle courte et de placement 
Non consciente de ses déficits 
Ne cherche pas à surmonter ses déficits 
Personnalité «affectée >> et amorphe 
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animale sur les conséquences de la localisation de 
lésions survenues tôt. Les techniques comportemen-
tales utilisées à l'époque n'étaient vraiment pas assez 
élaborées. Une méthodologie plus raffinée, montre 
maintenant un effet significatif au niveau cognitif du 
site des lésions précoces chez les animaux et chez les 
humains. Par exemple, Goldman (1974) a montré que 
certaines lésions frontales placées stratégiquement 
ont un effet qui retarde massivement l'acquisition de 
certaines habiletés cognitives supérieures, ce qui n'est 
pas le cas avec des lésions postérieures. Dans leur 
compte rendu de lésions survenues tôt à la pointe hip-
pocampique antérieure chez l'humain, Daigneault, 
Braun et Waters (1 996) ont trouvé que cette lésion a 
un effet très prononcé sur l'acquisition de l' habileté 
de lecture, un effet qui n'a pas été observé à la suite 
de lésions localisés ailleurs dans le cerveau. Tous 
voudraient en savoir plus sur l'effet du site de la 
lésion survenue tôt chez l'humain, car pratiquement 
rien n'est connu sur ce sujet important. Ce thème 
exclut le large corpus des cas d'hémisphérectomies. 
Il requiert des lésions corticales avec des pathologies 
qui ne sont pas trop progressives et qui sont docu-
mentées radiologiquement, des cas sans maladie sys-
témique, etc. Il en résulte que nous ne disposons 
d'aucune étude sur un groupe comprenant assez de 
cas pour étayer une déclaration sur les conséquences 
du site intrahémisphérique d'une lésion sur le QI ver-
bal et le QI de performance chez les jeunes enfants. 
Nous ajoutons à la liste des facteurs influençant la 
récupération des fonctions, suite à une lésion, l' effet 
du milieu familial et culturel. Nous sommes d'avis 
que la richesse environnementale a plus d 'effet sur 
l'évolution du mammifère cérébrolésé que sur celle 
du mammifère cérébralement intact. Chez le rat, 
Schwartz (1964) a montré que l'effet d'une lésion cor-
ticale précoce sera moins délétère sur la capacité d'ap-
prentissage adulte si le raton a été élevé dans une cage 
enrichie. De surcroît, l'avantage procuré par la cage 
enrichie sera plus grand chez le raton cérébrolésé que 
chez le raton cérébralement intact (figure 1 5-10). 
Braun, Baribeau et Ethier (1989, 1990) ont trouvé 
qu ' une cohorte d 'adultes sévèrement traumatisés crâ-
niocérébralement, ayant bénéficié d'une longue 
réadaptation perceptivocognitive dispensée par ordi-
nateur, a légèrement progressé sur le plan fonctionnel, 
en général, tandis qu' une cohorte semblable, non trai-
tée, a connu, pendant la même période, une détério-
ration de ses capacités fonctionnelles (figure 15-11). 
La contribution de l'enrichissement environnemen-
tal à la récupération des fonctions est probablement 
encore plus important lorsque la lésion cérébrale est 
précoce. 
DÉCONNEXION CALLEUSE CHEZ L'ENFANT 
L'opération chirurgicale consistant à séparer les 
deux hémisphères du patient épileptique en section-
200 -
-
-
-
0 
CAGE ENRICHIE 
Pseudo· Lésion 
opération précoce 
CAGE APPAUVRIE 
Pseudo· Lésion 
opération précoce 
FIGURE 15-10. - EFFETS DE LÉSIONS PRÉCOCES DU CORTEX 
POSTÉROROLANDIQUE ET DU MILIEU D'ÉLEVAGE CHEZ LE RATON 
JUS QU'À L' ÂGE ADULTE. Notez 1 'effet bénéfique disproportion-
ne! du milieu enrichi suite à la lésion. Voir Schwartz ( 1964). 
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FIGURE 15-11.- EFFET GLOBAL D'UNE RÉADAPTATION PERCEP-
TIVO-COGNITIVE DISPENSÉE PAR ORDINATEUR SUR DES CAS AVEC 
TRAUMATISME CRANIOCÉRÉBRAL SÉVÈRE. On pense que le léger 
déclin du groupe contrôle pourrait être dû à sa sédentarité et 
son isolement social. Voir Ethier (1987). 
nant le corps calleux a été pratiquée depuis moins 
longtemps et moins fréquemment chez l'enfant que 
chez l'adulte. Néanmoins, on sait que l'opération est 
tout aussi efficace chez l'enfant pour éliminer ou 
réduire la fréquence des crises épileptiques. De sur-
croît, plusieurs auteurs ont noté la présence des 
mêmes effets de déconnexion que chez l'adulte: ano-
mie tactile, apraxie de la main gauche, lenteur sur des 
épreuves d'intégration interhémisphérique (Spreen, 
Risser et Edgell, 1995, pour une revue). Toutefois, 
dans leur importante série de cas, Lassonde et al 
(1988) ont trouvé que plus la callosotomie était prati-
quée à un jeune âge, moins on observait de signes de 
déconnexion interhémisphérique. 
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SYNDROME DE GERSTMANN CHEZ L'ENFANT 
Le syndrome de Gerstmann; présenté initialement 
en rapport avec une lésion pariétale gauche chez 
l'adulte, comporte quatre symptômes: l'agnosie digi-
tale, la confusion droite-gauche, la dyscalculie, et la 
dysgraphie. Il est difficile d'imaginer quelle pourrait 
être la structure cognitive rassemblant tous ces symp-
tômes plutôt disparates. Gerstmann croyait que le 
problème fondamental, pour ces patients, venait du 
schéma corporel. Warrington pensait qu'il s'agissait 
essentiellement d'un désordre spatiotemporel. Pour 
Levine, le problème principal consistait en une 
déconnexion verbale/visuospatiale ressemblant à une 
callosotomie partielle (Martory, 1996, pour une dis-
cussion d'ensemble). 
Kinsbourne et Warrington ( 1963) ont évalué sept 
enfants ayant un trouble d'agnosie digitale. Tous 
manifestaient au moins deux des trois autres symp-
tômes. Les mêmes auteurs ont évalué 12 patients avec 
agnosie digitale : neuf avaient une tétrade Gerstmann. 
Tous avaient une apraxie constructive, onze avaient 
une détérioration intellectuelle, trois étaient apha-
siques. Ces mêmes auteurs ont trouvé par ailleurs, 
que beaucoup d'aphasiques n'ont pas d'agnosie digi-
tale, de telle sorte qu ' ils ont conclu qu'elle n'est pas 
une composante de 1' aphasie. Il y a eu aussi plusieurs · 
cas avec les quatre symptômes de Gerstmann et plu-
sieurs autres symptômes en surcroît (aphasie, apraxie 
constructive, troubles mnésiques). Finalement, il faut 
admettre que les lésions en question étaient soit non 
identifiées radiologiquement, ou semblaient toucher 
les deux hémisphères. Le syndrome de Gerstmann a 
été sévèrement critiqué dans son application douteuse 
au site initialement proposé suite aux lésions focales 
chez l'adulte - les quatre symptômes étant considérés 
comme découlant non spécifiquement d'une détério-
ration intellectuelle et langagière (Benton, 1977). 
Plusieurs autres auteurs n'accordent pas plus de sta-
tut distinct au syndrome- considérant plutôt que les 
quatre symptômes ne sont que l'expression de l'apha-
sie (Poeck et Orgass) ou d'une aphasie à l'état latent 
(Critchley). Dans une revue récente et exhaustive du 
syndrome de Gerstmann, Martory (1996) apporte de 
bons arguments contre la réduction du syndrome de 
Gerstmann à l'aphasie. D'abord il recense plusieurs 
cas de syndrome pur de Gerstmann - sans aucune 
aphasie, et en présente même un nouveau. Par 
ailleurs, il contribue à une analyse linguistique fine 
des types d'erreurs agraphiques de cas purs. En effet, 
contrairement aux cas «exubérants» (aphasiques, 
amnésiques, apraxiques), les cas purs (adultes) du 
syndrome de Gerstmann font des erreurs de 1' écriture 
qui ne sont pas du type aphasique (c'est-à-dire para-
phasies sémantiques ou phonologiques). Leurs 
erreurs d'écriture sont plus «périphériques» se situant 
probablement au niveau d'une mémoire tampon gra-
phémique, du système allographique ou de la structu-
ration motrice du geste. En ce qui concerne la valeur 
localisatrice de la tétrade symptomatique, tous les 
commentateurs reconnaissent que c'est bien le lobe 
pariétal gauche (particulièrement la région du gyrus 
angulaire) qui risque le plus (de loin) de la produire. 
Toutefois, au moins deux cas de syndrome de 
Gerstmann complet ont été rapportés, découlant de 
lésions pariétales droites (Martory, 1996). Pour bien 
caractériser le syndrome de Gerstmann, il faudra 
pousser plus loin les analyses du genre de celles réa-
lisées par Martory ( 1996). Il faudra caractériser la 
dyscalculie autant que la dysgraphie. 
En ce qui concerne l'application du concept de 
syndrome de Gerstmann à 1 'enfant, Spreen et al 
(1995) considèrent que le syndrome est encore plus 
douteux. Nous abondons dans le même sens. Plu-
sieurs cas d'enfants avec les quatre symptômes ont 
été présentés. Par contre, les investigations plus sys-
tématiques ont été décevantes. Par exemple, en par-
tant du symptôme de la confusion droite-gauche, 
Sandberg (1977) a évalué un grand nombre d'enfants 
cérébrolésés (avec localisations diverses de lésions) 
et a obtenu un mélange hétéroclite de symptômes de 
Gerstmann qu'il n'a pu associer à quelque site lésion-
nel que ce soit. L'écriture et le calcul, en particulier, 
sont des opérations cognitives complexes qui arrivent 
à maturité assez tard dans l'ontogenèse. On sait que 
les sites cérébraux nécessaires (ou typiquement utili-
sés) pour la mise en place des opérations mentales ne 
sont pas nécessairement les mêmes que les sites céré-
braux dans lesquels ces opérations mentales s' instal-
lent une fois consolidées et partiellement automatisées. 
Ceci pose un sérieux problème dans l'investigation 
du syndrome de Gerstmann chez l'enfant, le jeune 
enfant normal n'ayant pas encore consolidé certaines 
des opérations mentales postulées comme étant com-
promises chez l'adulte par Gerstmann. Bref, en ce qui 
concerne les symptômes décrits par Gerstmann, et de 
même en ce qui concerne les lésions focales (angu-
laires gauches) décrites par lui, tout reste à faire en 
neuropsychologie pédiatrique. 
LÉSIONS FRONTALES FOCALES ACQUISES 
CHEZ LE JEUNE ENFANT 
Goldman (1974) a montré que des lésions frontales 
chez le très jeune singe donnent l'impression d'être 
bénignes jusqu'à ce que l'animal arrive à l'âge auquel 
on peut tester des aptitudes connues pour trouver à 
cet endroit. Bien que nous ne pensions pas que le lobe 
frontal soit lent à mûrir (bien au contraire), nous 
croyons comme plusieurs autres auteurs que les fonc-
tions exécutives de haut niveau sont, elles, très lentes 
à mûrir (Golden, 1981, et Stuss, 1992, pour ce point 
de vue exprimé de façon radicale). Cela se reflète 
aussi dans la contribution du lobe frontal, et des fonc-
tions exécutives aux autres fonctions, telles la 
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mémoire verbale. Par exemple, Le vine et al ( 1988) 
ont montré que des enfants traumatisés crâniens qui 
ont eu l'air de bien récupèrer, ont eu, plusieurs années 
plus tard (à l'adolescence) de sérieux problèmes sco-
laires parce que leur apprentissage verbal et la 
mémoire verbale faisaient défaut. Les auteurs ont 
interprété cette difficulté comme un trouble de la for-
mulation, application et vérification de stratégies 
mnémoniques plus que comme un déficit brut de la 
mémoire incidente comme telle. On reconnaît ici un 
problème de la fonction exécutive et de l'intégrité des 
lobes frontaux (dont on sait qu ' ils sont fortement 
compromis par la contus ion traumatique sur la sur-
face orbitale). Les investigations longitudinales d'en-
fants chez lesquels on a diagnostiqué une lésion 
frontale, un syndrome exécutif, et une pseudo-psy-
chopathie, révèlent que le pronostic est médiocre. Ces 
cas n'ont pas une vie adulte productive, ne maintien-
nent aucune vie de couple, sont incapables de main-
tenir un emploi rémunéré (Grattan et Eslinger, 1992). 
Finalement, Kolb et Wishaw ( 1994) ont bien montré 
qu'une même lésion de la pointe frontale, chez le rat, 
n 'a pas Je même effet trophique lorsqu'elle est pré-
coce ou tardive. La lésion précoce (un jour après la 
naissance) porte atteinte au développement de l'en-
semble de J'encéphale, de telle sorte que Je cerveau 
adulte de ce rat ne pèsera que 1,4 g. Par contre, la 
même lésion, aux âges de 5 jours, 10 jours ou chez le 
rat adulte, résulteront en des cerveaux pesant 1,6; 1,7 
et 1,9 g, respectivement, tandis que le. cerveau du rat 
adulte normal pèse 2, 1 g. Cela porte à croire qu'une 
lésion focale précoce devrait, en principe, produire 
moins d'effets spécifiquement liés au site lésionnel -
puisque de telles lésions (contrairement à ce qui se 
passe chez l'adulte) inhibent le développement de 
l'ensemble du cerveau. Cela étant dit, il ne faut pas 
non plus exagérer l'importance du principe de l'équi-
potentialité des sites lésionnels précoces - car on 
retrouve des exceptions assez spectaculaires à cette 
règle. 
Très peu de cas de lésions focales précoces du lobe 
frontal ont été documentés en neuropsychologie 
humaine. Seuls quatre comptes rendus sont connus 
de nous. Les cas JP (Benton, 199 1) et GK (Priee, 
Daffner, Stowe et Mesulam, 1990) ont subi, respecti-
vement, une maladie dégénérative touchant bilatéra-
lement la pointe frontale, et une lésion vasculaire 
touchant bilatéralement le parenchyme frontal. Le cas 
PL (Marlowe, 1992) a subi une blessure pénétrante 
droite à J'âge de quatre ans touchant la partie anté-
rieure du lobe frontal. Finalement, DT (Grattan et 
Eslinger, 1992) a survécu à une hémorragie gauche à 
sept ans, à la pointe antérieure du lobe frontal. Tous 
ces cas ont manifesté un trouble sévère de la person-
nalité comportant comme traits saillants l ' impulsivité, 
J'agressivité, la labilité émotionnelle, l'irritabilité, une 
disposition destructrice, et 1' absence d'amis. D'autres 
cas, avec lésions dépassant les limites du lobe frontal, 
ont aussi présenté le même profil (les cas DR et SN : 
Williams et Mateer, 1992; SS, MB, JB et RD : 
Mateer et Williams, 1991 ; MH : Priee et al, 1990). 
Bien entendu, on reconnaît dans ce tableau plusieurs 
symptômes du trouble d'hyperactivité (Chelune, 
Ferguson, Koon et Dickey, 1986; Grodzinsky et Dia-
mond, 1992; Mattes, 1980; Shue et Douglas, 1992), 
du syndrome de Gilles de la Tourette (Bomstein, 
1991 ; Gedye, 1991) ainsi que du traumatisme crânien 
chez 1' enfant (Mateer et Williams, 1991 ; Will iams et 
Mateer, 1992), ces derniers syndromes étant souvent 
soupçonnés de comporter une grande part de sympto-
matologie frontale. En conséquence, une association 
s'est consolidée dans les milieux cliniques entre les 
lésions frontales précoces et les troubles opposition-
nels, et le désordre caractériel. 
U existe un syndrome de personnalité antisociale 
associé aux lésions orbitofrontales chez l'adulte que 
Blumer et Benson (1975) ont dénommé « pseudo-
psychopathie» (Es linger et Damasio, 1985; Harlow, 
1848 ; Malloy, Bihrle, Duffy et Ci mi no, 1993; Meyers, 
Berman, Scheibel et Hay man, 1992; Vanderploeg et 
Haley, 1990, pour de tels cas orbitofrontaux). 
Toutefois, il existe un autre profil adulte, complè-
tement distinct du précédent - sinon antithétique, 
aussi identifié par Blumer et Benson ( 1975), résultant 
de lésions dorsolatérales ou (surtout) frontomédianes, 
dénommé « pseudo-dépression ». Dans les termes de 
Blumer et Benson, ce désordre est caractérisé par 
l'apathie, l'indifférence creuse, la perte d'initiative, la 
réponse automatique, la lenteur cognitive, le retrait 
social - en l'absence d'aphasie ou de démence. Il est 
intéressant de noter que ces patients ne sont pas dys-
phoriques, même s'ils en donnent superficiellement 
l'impression. Ces patients sont cognitivement inertes: 
incapables d 'effort mental, de planification (Goldberg 
et Tucker, 1979; Jones-Gotman et Milner, 1977; 
Luria, 1965). Par exemple, ils sont très pauvres en 
fluidité verbale et non verbale (Hécaen et Rue!, 1980; 
Atols et Vilkki, 1988). Cet état d'absence de motiva-
tion a été rapporté spécifiquement suite à des lésions 
frontomédianes s'approchant des noyaux gris de la 
base (Laplane et al, 1989). Les études PET suggèrent 
que J'aire cingulaire antérieure est un site important 
de mobilisation de l'effort mental (Peterson, Fox, 
Posner, Mintun et Raichle, 1989). Les investigations 
sur les ruptures d'anévrismes de l'artère communi-
cante antérieure (Du luca, 1992; Shoqueirat, Mayes, 
MacDonald et Meudell, 1990) ainsi que celles réali-
sées sur des soldats blessés pendant la Deuxième 
Guerre mondiale donnent ces mêmes sites comme 
étant typiquement lésés dans les grandes adynamies 
(Luria, 1965). 
Il est important de caractériser ce syndrome 
pseudo-dépressif sur le plan de l'évaluation cognitive. 
Le patient est mentalement inerte sans toutefois être 
ralenti sur diverses épreuves motrices. Il répond nor-
malement dans des situations ultrastructurées, mais 
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est déficient lorsque la situation lui demande de l'ori-
ginalité ou de la créativité. Le patient est persévéra-
tif, stéréotypé. 
Les deux syndromes, pseudo-dépressif et pseudo-
psychopathique, tels que les ont formulés Blumer 
et Benson (1975), sont présentés en détail au tableau 
15-II. 
Daigneault, Braun et Montes ( 1997) ont été les pre-
miers à décrire la variante pseudo-dépressive de ce 
syndrome chez le jeune enfant. Leur cas avait souf-
fert d'un hémangiome caverneux frontomédian 
gauche, touchant tout juste un peu le noyau cau dé, à 
l'âge de trois ans. Ils ont conclu que le lobe frontal est 
organisé d'une façon qui ressemble beaucoup plus à 
l'adulte que l'on avait cru jusqu'alors. Cependant, ils 
expriment cela sous deux réserves : il faut d'abord 
que les épreuves et tests utilisés auprès des enfants 
soient ajustés en fonction de leurs limites, et il faut 
TABLEAU 15-II. - DEUX SYNDROMES, PSEUDO-DÉPRESSIF ET PSEU-
DO-PSYCHOPAltiiQUE, VOIR AUSSI BLUMER ET BENSON (1975). 
SYNDROME PSEUDO-
DÉPRESSIF 
Apathie 
1 nd i fférence 
Perte d'initiative 
Réponses automatiques 
Réponses intelligentes 
Lenteur 
*Stagnation 
*Reste au lit 
*Problème de démarrage 
*Répond aux questions 
lentement 
*Ne se préoccupe de son sort 
*Ne se plaint pas de dépression 
*Ne pleure pas 
• Absence de pensées morbides 
*Bon appétit 
SYNDROME PSEUDO-
PSYCHOPATHE 
Insouciance 
Puérilité 
Crises de colère 
Euphorie 
Absence de tact 
Absence de retenue 
Comportement cru 
Facétie 
Hypercinésie 
Promiscuité 
Absence de manières sociales 
Pensées paranoïaques 
Comportement antisocial 
Idées de grandeur 
Irritabilité 
•comportement agressif 
*Sommeil excessif *Insensibilité 
*Ne parle pas de son propre chef *Irresponsabilité financière 
•Réponses courtes •Indifférence aux autres 
• Absence d'enthousiasme *Verbosité 
•Manque d'énergie 
*Tranquille 
*Retiré 
*Sans amis 
*Reste assis 
•sommeil diurne 
*Conversation <<irréelle» 
*Impulsivité 
*Manque de respect 
*Manque d'ordre 
Note : les qualificatifs sans astérisque forment le relevé complet 
de descriptifs utilisés par Blumer et Benson (1975) pour étayer 
les deux syndromes. Les qualificatifs avec astérisque ont été utili-
sés par les auteurs pour décrire quelques cas exemplaires. 
ajuster qualitativement les épreuves et tests, avec 
ingéniosité, afin de relever une fonction qui pourrait 
paraître dormante. 
LÉSIONS PRÉCOCES DE LA POINTE 
TEMPORALE GAUCHE 
Autant nous avons présenté un exemple de conti-
nuité enfant-adulte dans l'organisation des fonctions 
du lobe frontal, autant nous allons montrer mainte-
nant un exemple de discontinuité. En effet, une lésion 
de la pointe temporale gauche chez le jeune enfant 
et chez l'adulte produit des effets radicalement dif-
férents. Ceci nous permettra du même coup d'in-
troduire la notion de module d'acquisition d'une 
fonction. On sait que plusieurs sites lésionnels chez 
l'adulte peuvent provoquer une dyslexie acquise. La 
pointe temporale gauche ne fait toutefois pas partie 
des sites en question, car jamais une dyslexie n'a été 
rapportée chez les nombreux épileptiques adultes à 
qui l'on a extirpé la pointe temporale gauche épilep-
togène (Baxter et Warrington, 1985; Beauvois et 
Derouesné, 1979; Friedman et Albert, 1985; Kins-
bourne et Warrington, 1962 ; Marshall et Newcombe, 
1973; Quint et Gilmore, 1992; Shallice, Warrington 
et McCarthy, 1983 ; Stommel, Friedman et Reeves, 
1991 ; Vanier et Capian, 1985, pour des cas de dys-
lexie adulte acquise). Quoiqu'il en soit, l'aptitude 
d'une lésion localisée à détruire assez nettement une 
fonction aussi complexe et multimodale que la lecture 
a fait croire à plusieurs auteurs que la lecture devait 
être organisée de façon modulaire dans le cerveau 
(Caramazza et Hillis, 1991 ; Ellis et Young, 1988; 
McCarthy et Warrington, 1990). La notion de modu-
larité, articulée par Fodor (1983, 1985), postule qu'un 
module est un réseau localisé et fixe de neurones, pré-
sent à la naissance, dont la structure fonctionnelle est 
invariante. On sait que la dyslexie congénitale répond 
très mal à ce concept articulé par Fodor, car de nom-
breuses anomalies cérébrales peuvent la provoquer, et 
elle peut découler de problèmes distincts multiples, et 
la lecture s'acquiert de diverses façons. Peut-il exis-
ter néanmoins un site particulier qui soit nécessaire 
pour 1' acquisition de la lecture? Selon nous, la pointe 
temporale est ce site. Pour comprendre cela, à partir 
des données lésionnelles, il est aussi nécessaire de 
comprendre les mécanismes très importants et impo-
sants de la réorganisation cérébrale chez les très 
jeunes enfants. En effet, on peut exciser le cortex 
gauche complet d'un bébé sans pour autant provoquer 
une inaptitude chez celui-ci à acquérir la lecture 
(Dennis, Lovett et Wegel-Crump, 1991; Smith et 
Sugar, 1975). Bien entendu, la raison de cela est que 
le cerveau de cet enfant se réorganise et que le lan-
gage (lecture comprise) s'installe dans l'hémisphère 
restant. Ainsi, si une lésion de la point temporale 
gauche chez le nourrisson est capable de bloquer radi-
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calement l'acquisition de la lecture, c'est probable-
ment pour deux raisons : 1) la pointe temporale est 
importante pour l'acquisition de la lecture; 2) la 
pointe temporale n'est pas importante pour l'expres-
sion de la lecture une fois qu'elle est acquise ; 3) la 
lésion est juste assez petite pour ne pas provoquer une 
réorganisation cérébrale massive (migration de l'en-
semble des fonctions langagières à l'hémisphère 
droit). Nous avons pu trouver trois cas d'une lésion 
précoce de la pointe temporale. le cas CL (Levine, 
Hier et Cal vanio, 1981) a subi une grosse lésion de la 
pointe temporale gauche à l'âge de six ans. II fut alors 
aphasique pendant 3 mois, et est toujours alexique à 
l'âge de 33 ans. Suivant l'Échelle Clinique de 
Mémoire de Wechsler (le sous test des paires asso-
ciées) il est profondément déficient. Avec son alexie, 
c'est son déficit le plus profond. Le cas MS, présenté 
par De Renzi et Lucchelli (1990), a subi un trauma-
tisme crânien à l'âge de cinq ans, qui lui laissa une 
anomalie électroencéphalographique située à la 
pointe temporale gauche. MS souffrait, et souffre 
encore, d'un déficit majeur de la mémoire épisodique 
verbale et non verbale et il est profondément dys-
lexique- tout en effectuant d'assez bonnes perfor-
mances sur un grand nombre d'autres épreuves 
cognitives. Enfin, SCl, présenté par Daigneault, 
Braun et Watters (1996) avec une lésion périnatale 
d'origine inconnue située, elle aussi, à la pointe tem-
porale gauche : SC1 est compétent· dans toutes les 
sphères de la cognition, sauf deux. II est alexique et il 
a un profond déficit de la mémoire verbale épiso-
dique. Par exemple, il est profondément déficient à 
l'apprentissage des quinze mots de Rey. Les auteurs 
ont conclu que la pointe temporale pourrait être un 
site névralgique pour l'acquisition de la lecture (mais 
pas pour son expression une fois acquise), et que c'est 
la mémoire verbale épisodique qui est l'élément clé 
de l' inaptitude des trois cas mentionnés (CL, MS et 
SC1) à acquérir la lecture. 
LÉSIONS PRÉCOCES DES HIPPOCAMPES 
En évaluation clinique adulte, certains cliniciens se 
permettent de faire des liens entre les déficits par 
domaine fonctionnel et les sites supposés des lésions. 
Par exemple, un déficit sélectif de la fonction visuo-
spatiale suggère un désordre pariétal droit, de la 
mémoire verbale, un désordre hippocampique gau-
che, etc. Peut-on formuler de telles hypothèses en 
neuropsychologie clinique de l'enfant? La réponse, 
c'est qu'il faut le faire avec beaucoup plus de pru-
dence. L'hippocampe est une structure composée de 
plages neuronales ayant des propriétés histologiques 
et physiologiques très particulières. Par ailleurs, elle 
joue un rôle très serré dans une fonction mentale très 
spécifique : la consolidation des traces mnésiques. 
Elle semble aussi être très importante dans ce rôle 
avant même la naissance (voir le chapitre sur le déve-
loppement des fonctions normales). Ainsi, ceci peut, 
en principe donner une base pour retenir l'attention du 
clinicien neuropsychologue pour enfants. Lorsqu'un 
enfant a un déficit profond et sélectif de la mémoire, 
l'hypothèse d'un dommage hippocampique a un mini-
mum de plausibilité (tableau 15-III). 
LÉSIONS MULTIFOCALES 
Des lésions focales multiples peuvent, chez l'en-
fant, être provoquées par un certain nombre de condi-
tions. Nous nous limiterons à l'analyse de l'effet de 
la neurofibromatose, de 1' encéphalopathie sidéenne, 
et de la sclérose en plaques juvénile. La caractéris-
tique saillante de l'effet psychologique de telles 
conditions est l'atteinte relativement importante 
qu'elles portent aux relations interpersonnelles ou à 
la stabilité affective par rapport à l'intelligence telle 
qu'elle est mesurée par les tests individuels d'intelli-
gence. En effet, certains enfants ayant une neurofi-
bromatose (Moore, Ater, Needle et Slopis, 1994), une 
sclérose en plaques juvénile (Bennett, 1989) ou une 
encéphalopathie sidéenne (Cesena et al, 1995; Gerard 
et Brugel, 1993; Wolters et al, 1994) ont des difficul-
tés d'adaptation scolaire démesurée par rapport à 
leurs quotients intellectuels qui , somme toute, sont 
typiquement dans la zone normale. Le lupus érythé-
mateux systémique (LES) est un cas particulièrement 
intéressant. Non seulement cette maladie auto-
immune produit-elle des lésions multifocales du 
télencéphale, mais elle porte aussi atteinte à l'adapta-
tion scolaire lorsque la forme est juvénile car les 
porteurs ont très souvent un trouble grave de l' ap-
prentissage. Pire, même les enfants de femmes avec 
LES non porteurs de la maladie sont à risque pour les 
troubles de l'apprentissage. Ceci est surtout le cas 
pour les fils, plutôt que les filles, des porteuses. 
Lahita rapporte que 45 p.l 00 des garçons de femmes 
TABLEAU ] 5-llJ.- CAUSES DOCUMENTÉES DE TROUBLES SÉLECTIFS DE LA MÉMOIRE PERSISTANTS CHEZ L'ENFANT. 
CAUSE 
Saturnisme néonatal 
Rayons-X 
Radiothérapie pour médulloblastome 
Éthanol prénatal 
MÉCANISME PATHOLOGIQUE SPÉCIFIQUE 
Toxicité hippocampique 
Hypoplasie des neurones granulaires de l'hippocampe 
Calcification de l'hippocampe 
Agénésie des fibres moussues de l'hippocampe 
RÉFÉRENCE 
Feldman et al, 1992 
Diaz et al, 1992 
Abayomi et al, 1990 
Savage et al, 1989 
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avec LES sont dyslexiques ou ont un trouble de l'ap-
prentissage (1988). ll faut comprendre que les condi-
tions (maladies) à lésions cérébrales multifocales 
correspondent généralement à des maladies évolu-
tives (lupus, sclérose en plaques, neurofibroma-
tose, etc.). L'enfant est alors aux prises avec des 
symptômes changeants, ce qui le déstabilise émo-
tionnellement et socialement. 
ATTEINTES CÉRÉBRALES DIFFUSES 
La vaste majorité des maladies héréditaires ou 
chromosomiques touchant le système nerveux de 
1 'enfant doit être considérée comme comportant une 
atteinte diffuse (voir les chapitres portant sur les syn-
dromes neurologiques). La raison en est bien simple : 
ces maladies sont habituellement causées par une 
erreur de la programmation d'un facteur non spéci-
fique du développement cérébral, soit un métabolite, 
une enzyme, une protéine, ou autre composante pri-
maire servant de matériau de construction du cerveau. 
La trisomie 21 porte atteinte à l'arborisation dendri-
tique des neurones partout dans 1' encéphale. Aucune 
lésion spécifique locale n'est localisable dans le cer-
veau de ces individus. Le traumatisme crâniocérébral 
donne aussi une atteinte diffùse. Le traumatisme crâ-
niocérébral porte davantage atteinte à la cognition, à 
impact de vélocité égale, (Levin, 1993) au jeune 
enfant qu'à l'adulte. La caractéristique saillante de 
l'effet psychologique de telles conditions est l'atteinte 
relativement importante qu'elles portent à l'intelli-
gence par rapport aux compétences humaines en 
matière de relations interpersonnelles ou de stabilité 
affective. Ainsi, les trisomiques et bien d'autres cas 
d'atteinte diffuse du cerveau tout en ayant des quo-
tients intellectuels dans la zone du déficit, peuvent 
mener des vies assez paisibles et heureuses, y com-
pris sur le plan interpersonnel, dans des milieux pro-
tégés. 
Bref, dans le contexte du développement, les rap-
ports cerveau-comportement peuvent différer de plu-
sieurs façons par rapport à ce qui est observé chez 
l'adulte ou peuvent y ressembler. Les rapports cer-
veau-comportement sont souvent plus flous (ceci est 
particulièrement vrai de la plupart des systèmes cor-
ticaux supportant, éventuellement, les traitements les 
plus complexes de l'information), ou bien ils peu-
vent connaître une particularité qui ne sert qu'au 
développement lui-même (modules d'acquisition, de 
la lecture par exemple) et qui disparaîtra plus tard, 
ou bien ils peuvent être remarquablement constants 
de la petite enfance jusqu'à la sénescence : des 
exemples comprennent la contribution hippocam-
pique à la mémoire, celle de certaines plages neuro-
nales dédiées au décodage des visages (Tranel, 
Damasio et Damasio, 1988), ou de la parole natu-
relle (Creutzfelt, Ojemann et Lettich, 1989). Finale-
ment, les maladies évolutives peuvent produire des 
effets plus dramatiques chez l'enfant, pour plusieurs 
raisons, dont l'une d'elles est que 1 'adaptation 
scolaire étant compromise, le développement des 
fonctions intellectuelles et sociales peut l'être du 
même coup. 
MALADIES ÉVOLUTIVES : UN PRINCIPE 
ANTI-KENNARD? 
En ce qui concerne les maladies évolutives du sys-
tème nerveux central, nous introduisons ici un prin-
cipe antithétique à celui de Kennard. Ce principe 
anti-Kennard s'exprimerait comme suit : plus une 
maladie neurologique évolutive se manifeste tôt, plus 
elle sera virulente. le principe peut presqu'être déduit 
a priori : ne semble-t-il pas évident que si la détermi-
nation héréditaire d'une maladie est inhabituellement 
forte, la maladie se manifestera plus tôt et de façon 
plus intensément morbide? Nous pensons que ce 
principe « anti-Kennard »s'applique à toute une série 
de maladies (les maladies auto-immunes, les maladies 
dégénératives, les syndromes neuropsychiatriques 
congénitaux, etc.). Certains des syndromes réservés 
aux maladies infantiles sembleraient être reconnus 
aujourd'hui comme des formes sévères de maladies 
qui se manifestent plus typiquement sous forme rela-
tivement bénigne chez l'adulte (ex: autisme infantile, 
schizophrénie adulte; maladie de Krabbe infantile, 
sclérose en plaques adulte, etc.). Dans leur discussion 
sur la schizophrénie et de la dépression infantiles, 
Golden et Sawicki (1985) émettent l'hypothèse que 
l'atteinte touche davantage les unités primitives du 
cerveau dont la formation réticulée en particulier. 
Ceci expliquerait, à leur sens, pourquoi ces maladies 
seraient plus handicapantes lorsqu'elles sont contrac-
tées dans l'enfance plutôt qu 'à l'âge adulte. Voir les 
tableaux 15-IV et 15-V pour notre inventaire de 
1' effet «an ti-Ken nard» 
Quinn et al ( 1987) estiment que la forme juvénile 
de la maladie de Parkinson est aussi une variante 
génétique particulière. Par ailleurs, ce n'est, encore 
une fois, que dans la forme juvénile que le sexe mas-
culin est le plus à risque pour cette maladie (Fried-· 
man, 1994). La virulence de la forme juvénile n'est 
pas particulièrement remarquable. Toutefois, on cons-
tate effectivement que le risque de récurrence (éven-
tuellement, donc, la détermination génétique) est plus 
élevé dans les formes juvéniles (tableau 15-VI). 
S'étonnera-t-on que ce phénomène ne soit pas 
unique? Après tout, n'est-il pas logique que si la pres-
sion génétique sur une maladie est plus grande, cette 
maladie risquera d'apparaître plus tôt? On retrouve 
ce phénomène dans plusieurs des syndromes identi-
fiés plus loin, dont le syndrome maniacodépressif 
(Grigoroiu-Serbanescu et al, 1990; Strober, 1992). 
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TABLEAU 15-IV.- EXEMPLES DE MALADIES NEUROLOGIQUES DU 
SYSTÈME NERVEUX CENTRAL DONT LES VARIANTES INFANTILES 
SONT PLUS LOURDES QUE LES VARIANTES ADULTES. 
MALADIE RÉFÉRENCE 
Sclérose en plaques 
Atrophie spinomusculaire familiale 
Maladie de Behçet 
Zelniketal, 1991 
Lou, 1982 
Yazici et al, 1984 
Shaikh et al, 1995 
Hynd et al, 1988 
Gerard et al, 1993 
Lupus érythémateux 
Neurofibromatose 
Syndrome Landau-Kieffner 
Rétinite pigmentaire 
Maladie de Huntington 
Épilepsie 
Maladie de Niemann-Pick 
Maladie de Lesch-Nyhan (X-liée) 
Fox man et al, 1985 
Myers et a1, 1988 
Bennett et Krein, 1989* 
Higgins et al, 1992* 
Anderson et al, 1994 
• Ces auteurs montrent que la forme précoce est plus fréquente 
chez les garçons. Seule la variante infantile de la sclérose en 
plaques est plus sévère que la variante adulte, car la relation 
inverse est observée dans l'ensemble de la distribution adulte. 
TABLEAU 15-Y. - EXEMPLES DE MALADIES NEUROPSYCHIA-
TRIQUES DONT LES VARIANTES INFANTILES SONT PLUS LOURDES 
QUE LES VARIANTES ADULTES. 
MALADIE 
Anorexie mentale 
Trouble panique 
Désordre généralisé d'anxiété 
Boulimie 
Dépression 
Phobie 
RÉFÉRENCE 
Walfordetal, 1991 
Maier et al, 1989 
Scheibe et al , 1992 
Witcher et al, 1992 
Golden et al, 1985 ; Gasquet, 
1994* 
Holt et al, 1992 
Maladie de Gilles de la Tourette Hyde et al, 1993* 
Schizophrénie Szymanski et al, 1995* 
Syndrome obsessionnel 
compulsif 
Autisme 
Syndrome maniacodépressif 
Alcoolisme 
Psychopathie 
Seeman, 1982* 
Fior-Henry, 1990• Hanna, 
1995* 
Garreau et al, 1984• Short 
et al, 1988* 
Dwyer et al, 1987 Thomson 
et al, 1992* 
Lee et al, 1985* 
Offord et al, 1983* 
• Ces auteurs montrent que la forme précoce est plus fréquente 
chez les garçons. 
VITESSES D'ÉVOLUTION DES MALADIES 
NEURODÉGÉNÉRATIVES HÉRÉDITAIRES 
Pour ne s'en tenir qu 'aux maladies dégénératives 
héréditaires du système nerveux central, il faut recon-
naître que les évolutions sont très variables d'une 
maladie à l'autre. À un extrême, on observe des syn-
dromes dont le mécanisme dégénératif est tellement 
TABLEAU 15-YI.- RISQUE DE RÉCURRENCE DE LA MALADIE DE 
PARKINSON EN FONCTION DE L'ÂGE AUQUEL ÉMERGENT LES PRE-
MIERS SYMPTÔMES. SOURCE: BARAISTER, M (1985). THE GENE-
TICS OF NEUROLOGICAL DISORDERS. ÜXFORD, ÜXFORD UNI-
VERSITY PRESS (PAGE 214). 
ÂGE DU PROBANT POURCENTAGE RISQUE DE 
AFFECTÉ DE LA FRATRIE RÉCURRENCE 
AFFECTÉE 
35-44 ans 8,3 1/12 
45-54 ans 5,4 1118 
55-64 ans 3,8 1/26 
65-74 ans 1,4 1171 
TABLEAU 15-Vll. - MALADIES NEURODÉGÉNÉRATIVES HÉRÉDITAI-
RES DE L'ENFANCE ET L' INTERVALLE ENTRE L' APPARmON DES SYMP-
TÔMES ET L.'INCAPACITATION. INFORMATIONS D'APRÈS LOU ( 1982). 
MALADIES À ÉVOLUTION RAPIDE 
Maladie 
Maladie de Wilson 
Maladie de Hallervorden-Spatz 
Syndrome de L esch-Nyhan 
Dystonia musculorum déformans 
Syndrome de Chediak-Higashi 
MALADIES À ÉVOLUTION LENTE 
Paraplégie spastique familiale 
Ataxie telangiectasie 
Neuropathie sensorielle héréditaire 
Maladie de Parkinson 
Calcification des noyaux gris (familiale) 
Ataxie de Friedreich 
Intervalle 
3-10 ans 
5-15 ans 
5-15 ans 
< 10 ans 
< 10 ans 
> 20 ans 
> 15 ans 
> 25 ans 
> 20 ans 
> 10 ans 
10-15 ans 
rapide qu'il détruit l'encéphale avant la naissance et 
provoque même la fausse couche (ex : syndrome de 
Rett masculin). À l'autre extrême, des maladies héré-
ditaires semblent ne porter aucune atteinte au SNC 
jusqu'à la présénescence (ex : maladie de Hunting-
ton). Bien-entendu, on retrouve toutes les éventuali-
tés situées entre ces deux extrêmes (tableau 15-VII). 
TRAUMATISME CRÂNIEN 
Le traumatisme crânien n'est pas rare chez l'en-
fant. Par exemple, 40 000 cas sont hospitalisés à 
chaque année aux États-Unis (Middleton et al, 1992). 
La majorité des cas, chez le jeune enfant sont dus aux 
chutes, tandis que la majorité des cas pubères et ado-
lescents sont dus à des accidents de la route (acci-
dents piétonniers ou de passagers de voitures). 
Environ 4 p.lOO des cas seraient attribuables à la vio-
lence physique, celle-ci provenant habituellement des 
parents (Middleton et al, 1992). 
Une série d'investigations a été réalisée par l'uni-
versité de Colombie Britannique sur les séquelles à 
court et à long terme de traumatismes subis avant et 
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après l'âge de neuf ans (Klonoff, Crockett et Clark, 
1984 ). Les résultats sont surprenants. Le groupe de 
cas précoces (n = 77) et plus tardifs (n = 39) ont 
connu des évolutions différentes. Par exemple, bien 
que l'EEG ait été anormal dans 63 p.lOO des cas dans 
les deux cohortes au moment du traumatisme, il res-
tait plus de trois fois plus d'anomalies dans la cohorte 
«précoce» après cinq ans (16 p.lOO) que dans la 
cohorte «tardive» (5 p.lOO). De même, il restait 
davantage de signes neurologiques (38 p. lOO) dans la 
première que dans la deuxième (31 p.l 00) alors que 
les deux se ressemblaient aussi à ce niveau au 
moment du traumatisme ( 45 p.IOO et 46 p.l 00). 
Curieusement, les variables perceptivo-cognitives 
(tests neuropsychologiques) n'ont pas montré cet 
effet délétère de la précocité, les deux cohortes évo-
luant de la même façon sur les cinq ans. Dans sa 
recension du traumatisme crânien chez l'enfant, Berg 
(1986) fait aussi valoir que les traumatismes précoces 
(2-8 ans) laissent des séquelles plus lourdes à long 
terme que les traumatismes de la moyenne enfance 
(9-10 ans) malgré des comas plus longs dans Je 
deuxième groupe. 
La récupération fonctionnelle suite à des trauma-
tismes crâniocérébraux a beaucoup été exagérée dans 
la littérature clinique. Bien qu'il soit vrai qu'une récu-
pération spectaculaire se produise pendant la pre-
mière année, il y a aplatissement de la courbe de 
récupération par la suite. Les enfants plus sévèrement 
touchés ont aussi, malheureusement, une courbe de 
récupération plus plate (Jaffe et al, 1995). Bagnato et 
al (1989) ont suivi pendant deux ans une cohorte 
d'enfants traumatisés crâniocérébraux ainsi qu'une 
cohorte d'enfants avec syndromes congénitaux du 
système nerveux central. À leur grande surprise ce 
sont les enfants avec traumatisme crâniocérébral qui 
connurent la moins bonne évolution. 
STRATÉGIES NOUVELLES POUR LA PRÉDICTION 
PRÉCOCE ET À LONG TERME DE DÉFICITS 
NEUROPSYCHOLOGIQUES 
Bien entendu, les signes neurologiques chez 
le nourrisson prédisent, jusqu'à un certain point, 
un risque pour des déficits neuropsychologiques 
ultérieurs (déficits cognitifs, affectifs, troubles du 
comportement, etc.). Il en va de même pour les com-
plications périnatales. Malheureusement toutefois, 
aucune tentative de prédiction à long terme de l'état 
neuropsychologique à partir de données néonatales 
n'a pu expliquer plus de 50 p. lOO de la variance, une 
performance en deçà de la rentabilité clinique. Mais 
à défaut de ces signes grossiers, que pouvons nous 
faire aujourd'hui pour mieux prédire l'évolution neu-
ropsychologique à long terme? Les Molfese (1994) 
s'intéressent depuis plusieurs années à cette question. 
Ils ont réussi à mettre au point un paradigme de 
potentiels évoqués par des stimuli langagiers, appli-
qués au nouveau-né, qui prédisent très significative-
ment les performances langagières à 1' âge de trois 
ans. Parmelee et al (1994) se sont aussi intéressés à la 
prédiction précoce du long terme en neuropsycholo-
gie. Ils ont analysé les profils électrophysiologiques 
d'éveil et de sommeil des nourrissons et furent 
capables de prédire statistiquement significativement 
les performances neuropsychologiques de ces sujets 
à l'âge de 12 ans. En particulier, ils font valoir qu'une 
organisation bien nette et distincte des états de veille 
et sommeil, et en particulier des sous-types de som-
meil (sommeillent, sommeil paradoxal) reflète l'in-
tégrité du cerveau naissant et permettent donc de 
prédire son futur niveau de performance. 
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Chapitre 16 
ÉVALUATION NEUROPSYCHOLOGIQUE DE L'ENFANT 
EN ÂGE PRÉSCOLAIRE 
Le nouveau-né est un être plutôt dépourvu d'apti-
tudes cognitives. Le neuropsychologue et le psycho-
logue ne s'y intéressent pas moins pour autant. Car 
Je nouveau-né et le bébé doivent tout de même pou-
voir manifester un certain nombre de comportements 
(téter, bouger, regarder, dormir, respirer, digérer, etc.), 
et peuvent déjà manifester un grand nombre d' inca-
pacités (réflexes absents, incapacité de produire tel 
mouvement, etc.) ou des comportements déviants 
(réflexes ou réactions anormales, signes de détres-
se, etc.). Un nourrisson handicapé entraîne un 
immense stress pour les parents, et ceux-ci peuvent 
dès lors avoir recours aux services d'un psychologue. 
Il existe un questionnaire conçu pour évaluer la 
situation, le vécu, les ressources de ces parents 
(Pimente!, 1990). Un psychologue spécialisé en néo-
natalogie sera en mesure, par exemple, d'apprendre 
aux parents à nourrir un bébé qui, autrement, mour-
rait de sous-alimentation. Ce même psychologue, s'il 
tient vraiment à être compétent dans son domaine, 
saura que les troubles d' insuffisance alimentaire des 
nourrissons ont presque toujours une étiologie d' ori-
gine biologique, voire neurologique, et que les 
troubles de la réponse de succion représentent typi-
quement un signe avant-coureur de problèmes neu-
ropsychologiques plus diversifiés (ex : dysarthrie) à 
venir. Cela étant dit, plus l'enfant est âgé, plus l'éva-
luation neuropsychologique et l'intervention devien-
nent pertinentes. Nous avons séparé la question de 
l'évaluation de l'enfant en deux chapitres : celui-ci, 
qui concerne l'enfant en âge préscolaire, et le suivant 
concernant l'enfant en âge scolaire. L'évaluation 
psychologique clinique de l'enfant est une spécialité 
dont les exigences ne doivent pas être sous-estimées. 
Le psychologue n'ayant pas été formé en pédiatrie 
devrait éviter d'improviser. La meilleure préparation 
consiste en une série de cours universitaires spécia-
lisés en psychologie et neuropsychologie de l'en-
fance. Le praticien aura intérêt à lire et assimiler le 
contenu de livres généraux sur l'évaluation de l'en-
fant. Nous recommandons tout particulièrement l'ex-
cellent traité de Sattler ( 1986), un ouvrage de 994 
pages dédié entièrement à l'évaluation psycholo-
gique de l'enfant. 
ANAMNÈSE CLINIQUE 
Certains cliniciens seront intéressés par une anam-
nèse générale de base (histoire du cas, histoire pré-, 
péri- et postnatale, situation familiale actuelle, etc.). 
On trouve un exemple de ce type d'anamnèse dans 
Sattler (1986, p. 433-442). Ensuite, avec un très jeune 
enfant, beaucoup de cliniciens choisissent de profiter 
de la première rencontre pour laisser l'enfant mani-
fester son comportement spontané et naturel. 
Toutefois, une telle séance mérite d'être optimisée, et 
ne doit pas être lai ssée sans contenu. Sattler (1986) 
offre une foule de suggestions judicieuses pour rem-
plir avec profit une telle consultation avec le jeune 
enfant, à savoir comment préparer, rassembler, inter-
préter, communiquer, exploiter les observations. Le 
lecteur trouvera en annexe du présent volume un 
exemple de questionnaire, pour parents d'enfants aux 
prises avec des problèmes neuropsychologiques. 
ÉVALUATION NEUROPSYCHOLOGIQUE DES 
FONCTIONS COGNITIVES 
Il existe peu de tests des fonctions cognitives de 
l'enfant en âge préscolaire. Les tests explicitement 
développés pour l'évaluation neuropsychologique 
sont pratiquement inexistants. Nous présentons, aux 
tableaux 16-I à 16-VI, les instruments disponibles 
regroupés par fonction (motricité, perception, inté-
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TABLEAU 16-I.- TESTS DE LA FONCTION MOTRICE DE L'ENFANT EN ÂGE PRÉSCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) DATE ÂGES 
(ANS, MOIS) 
Test Bruininks-Oseretsky de Proefficience Motrice Bruininks 1978 4,5-14,5 
Échelle de Développement Moteur Peabody Folio et Fewell 1974 0-84 
Échelle Motrice de la Batterie de Dépistage pour McCarthy 1978 2,6-7 
Enfants de McCarthy 
Échelle motrice de l'Échelle Vi neland de Maturité Sociale Sparrow et al 1984 0-18 
Test de Développement des Gros Groupes Musculaires Ulrich 1985 3-10 
• Version française disponible. 
••voir les annexes pour l'adresse des distributeurs et pour des normes secondaires. 
TABLEAU 16-11. - TESTS DES FONCTIONS PERCEPTIVES DE L'ENFANT EN ÂGE PRÉSCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) DATE ÂGES (ANS) 
Test d'Intégration Sensorielle de la Californie du Sud A y ers 1980 4-10 
Test Non Moteur de Perception Visuelle Colarusso et Hammill 1972 4-8 
Test d'Écoute Dichotique (Musique) Voir Spreen et Strauss 1991 2-ll 
Test du Développement de la Perception Visuelle Hammill, Pearson et Voress 1993 4-10 
Note : de nombreux instruments développés en France sont décrits dans Chevrie-Muller et Narbona ( 1 996). 
• Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et pour des normes secondaires. 
TABLEAU 16-JJJ.- TESTS DE LA FONCTION VISUOMOTRICE DE L'ENFANT EN ÂGE PRÉSCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) DATE ÂGES (ANS) 
Bender-Gestalt (adaptation Koppitz pour enfants de 5 à 12 ans) Koppitz 1975 5-12 
Test d'Intégration VisuoMotrice de Beery Beery 1989 2-13 
Planche à Chevilles Purdue Wilson et al 1982 2-adulte 
Spreen et al 1991 
Test Frostig du Développement Visuoperceptif Frostig 1964 3-9 
Étalonnage Perceptivo-Moteur Purdue Roach et Kephart 1966 4-8 
• Voir annexes pour J'adresse des distributeurs et pour des normes secondaires. 
TABLEAU 16-IV. - TESTS FRANÇAIS DE LA FONCTION LANGAGIÈRE DE L'ENFANT EN ÂGE PRÉSCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) DATE ÂGES (ANS) 
Épreuves pour l'Examen du Langage Chevrie-Muller, 1981 3,9-8,6 
Simon et Decante 
Batterie de Dépistage pour Enfants de McCarthy McCarthy 1976 4-6,6 
Test des Concepts de Base Boehm (Préscolaire) Boehm 1986 3-5 
Test Stycar d'Audition Sheridan et Auffret ? 0,6-7,0 
Batterie Prédictive de 1 'Apprentissage de la Lecture (maternelle) !nizan 1983 ? 
Batterie d'Évaluation Psycholinguistique Chevrie-Muller, 1983 3-4 
Simon, Le Normand 
et Fournier 
Échelle de Vocabulaire Expressif Gardner 1990 ? 
Échelle de Vocabulaire par Images de Peabody Dunn et Dunn 1981 2,6-50 
Dunn et al 1993 
Note: de nombreux instruments développés en France sont décrits dans Chevrie-Muller et Narbona (1996). 
*Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et pour des normes secondaires. 
DISTRIBUTEUR•• 
AGS 
IRP 
PC 
lRP* 
AGS 
Pro-Ed 
DISTRIBUTEUR* 
WPS 
ATP 
NLUV 
Pro-Ed 
DISTRIBUTEUR* 
IRP 
MCP 
WPS 
LIC 
CPP 
WPS 
IRP* 
CEM 
DISTRIBUTEUR • 
IRP 
IRP 
CPA 
IRP 
IRP 
IRP 
CPA 
ATP 
CPA 
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TABLEAU 16-V.- TESTS ET ÉCHELLES D'ESTIMATION DU DÉVELOPPEMENT LANGAGŒR DE L'ENFANT EN ÂGE PRÉSCOLAIRE (EN ANGLAIS). 
TEST AUTEUR(S) DATE ÂGES (ANS) DISTRIBUTEUR* 
Earl y Language Milestone Scale Copi an 1987 0,1-3 Pro-Ed 
Verbal and Nonverbal Developmental Milestones Telzrow et Hartlage 1983 0-5 pp 
Preschool Language Scale Zimmerman, 1992 ? PC 
Steiner et Pond 
Receptive-Expressive Emergent Language Scale (REEL Scale) Bzoch et League, 1970 0-3 UPP 
Test des Jetons Di Simoni 1978 3,6-12,6 WPS 
Test d'Habiletés Psycholinguistiques de l'Illinois Goh 1987 2-10 UIP 
Expressive One Word Picture Vocabulary Test Gardner 1990 ? ATP 
Peabody Picture Vocabulary Test-Revised Dunn et Dunn 1981 2,6-50 AGS 
Note : plusieurs autres instruments développés en France, en langue française, sont décrits dans Chevrie-Muller et Narbona (1996). 
*Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et pour des normes secondaires. 
TABLEAU 16-VJ. - TESTS ET ÉCHELLES DES APTITUDES COGNITIVES ET OU INTELLIGENCE DE L'ENFANT EN ÂGE PRÉSCOLAIRE. 
TEsT AUTEUR(S) DATE ÂGES (ANS) DISTRIBUTEUR*** 
Test Boehm de Concepts de Base (Révisé) Boehm 1986 3-5 PC 
L'Échelle Internationale de Performance Lei ter Lei ter 1969 2-18 WPS 
Échelle Préscolaire et Primaire d'Intelligence Wechsler (Révisée) Wechsler 1989 4-6,6 PC, IRP* 
Échelle d'Intelligence Stanford-Binet Thorndyke et al 1986 2- 18 IRP 
Batterie d'Évaluation de l'Enfant Kaufman Kaufman et al 1983 2,6- 12,6 AGS 
Batterie d'Evaluation de l'Enfant Kaufman Kaufman et al, 1995* 2,6-12,6 
Test d'Intelligence Slosson (Révisé) Slosson et al 1991 0,1-adulte WPS 
Test de Dépistage McCarthy McCarthy 1978 2,6-7 PC, IRP* 
Test des Catégories** K.lonoff et Lowe 1974 2-5 PAR 
Note : plusieurs instruments développés en France sont décrits dans Chevrie-Muller et Narbona ( 1996). 
*Version française disponible. 
•• Ce test peut être considéré comme une mesure de la fonction exécutive. 
••• Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et pour des nonnes secondaires. 
gration visuomotrice, langage, intelligence), dans un 
ordre habituel de complexité croissante. 
ÉVALUATION CLINIQUE DE LA 
PSYCHOPATHOLOGIE DE L'ENFANT EN 
ÂGE PRÉSCOLAIRE 
Il est assez difficile de travailler sur les diagnostics 
raffinés des psychopathologies des enfants en âge 
préscolaire. Par exemple, le test le plus riche pour 
l'évaluation de la psychopathologie, l'Inventaire de 
Personnalité pour Enfants (Wirt, Lachar, K.linedinst et 
Seat, 1977), malgré ses 600 items, n'offre qu'une 
grille interprétative restreinte pour l'enfant en âge pré-
scolaire, et est inutilisable avant l'âge de trois ans. Les 
échelles pour ces jeunes enfants utilisent le plus 
souvent des nosologies pathologiques assez floues, 
véhiculant des concepts d'adaptation par secteur d'ac-
tivité (alimentation, propreté, habillage, élimination, 
jeu, etc.). C'est le cas de l'Échelle Vineland de Matu-
rité Sociale par exemple, une échelle axée davantage 
sur les comportements ordinaires du quotidien facile-
ment observables, que sur les déviations psychoaffec-
tives et morales caractérisant les psychopathologies 
à proprement parler. Cette échelle est disponible en 
version française à l'Institut de Recherches Psycholo-
giques. Mais, il arrive que le clinicien remarque la 
trace d 'une psychopathologie grave, en simple entre-
vue, chez de très jeunes enfants. À ce moment, selon 
le contexte, le clinicien pourra vouloir mieux cerner le 
type de psychopathologie à l'aide de tests. Une liste de 
ces tests, spécifiquement axés sur la psychopatholo-
gie, est présentée au tableau 16-VII. 
ÉCHELLES DE DÉPISTAGE GÉNÉRAL 
Bien entendu, le dépistage général peut être réalisé 
avec des échelles à compléter par les parents, pouvant 
être homogènes ou multidimensionnelles (sous-tests), 
ou avec des entrevues structurées avec un parent, ou 
avec des procédures standardisées et normées d'obser-
vation directe (tests). Nous ne présenterons pas ici ces 
échelles, l'information pouvant être obtenue facilement 
de Sattler ( 1986) et autres sources du même genre. 
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TABLEAU 16-Vll. - TESTS ET ÉCHELLES D'ÉVALUATION DE L'INTÉGRITÉ ÉMOTIONELLEfSOCIALE DE L'ENFANT EN ÂGE PRÉSCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) DATE ÂGES (ANS) DISTRIBUTEUR* 
Échelle de Cotation des Comportements de l'Enfant (CBCL) Achen bach 1983 4-16 DPUV 
et Edelbrock 
Échelle de Cotation des Comportements Problèmes (Révisée) Quat et Peterson 1979 ? PAR 
Inventaire de Personnalité pour Enfants Lachar et Gdowsky 1979 3-16 WPS 
Questionnaire de Con ners pour Parents Goyette, Conners, 1978 3-17 MHS 
et Ulrich 
Note : plusieurs autres instruments développés en France sont décrits dans Chevrie-Muller et Narbona ( 1996). 
*Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et pour des normes secondaires. 
Les échelles de comportement adaptatif (conçues 
pour l'examen de l'enfant en direct) peuvent être 
extrêmement utiles au clinicien pour l'évaluation d'en-
fants en âge préscolaire. Plusieurs d'entre elles cou-
vrent les principaux domaines des compétences 
intellectuelles et socio-affectives de l'enfant (motricité, 
socialisation, communication, comportements inadap-
tés, cognition, affectivité, etc.). Celles qui peuvent être 
complétées par un parent sont un gain de temps pour Je 
clinicien, pour qui l'évaluation directe de l'enfant serait 
beaucoup plus longue que Je recueil des informations 
fournies de mémoire par les parents. Ces échelles sont 
nombreuses, certaines s'appliquent dès la naissance, 
d'autres à des populations cibles telles que les cas de 
déficience mentale profonde; certaines sont exhaus-
tives et d'autres brèves, les unes axées sur le dévelop-
pement normal, et les autres sur le dépistage des 
pathologies, certaines sont disponibles gratuitement et 
d'autres sont coûteuses. Les échelles suivantes, utili-
sables pour l'enfant en âge préscolaire, sont décrites 
dans Sattler (1986) : AAMD Adaptive Behavior Scale, 
Adaptive Behavior Inventory for Children, Scales of 
lndependent Behavior, Battelle Developmental lnven-
tory, Balthazar Scales of Adaptive Behavior, Wisconsin 
Behavi<>r Rating Scale, Vineland Adaptive Behavior 
Scales, Child Behavior Checklist, Conners Parent 
Rating Scale, AML Behavior Rating Scale, Child 
Behavior Scale, etc. (tableau 16-VIII). 
L'Échelle Brazelton (Brazelton, 1973) est conçue 
pour l'évaluation, non pas obstétrique du nouveau-né 
comme l'échelle Apgar, mais pour l'évaluation pédia-
trique du nourrisson de quelques jours. Elle a ceci d'in-
téressant qu'elle génère des scores formulés en termes 
de comportements plutôt que de simples réflexes sous-
corticaux, ou de complications périnatales. Ces scores 
incluent l'habituation, l'orientation, l'aptitude à être 
alerte, la maturité motrice, l'aptitude à se laisser «câli-
ner», les mouvements défensifs, la stabilité des états de 
conscience et d'affectivité, et la «consolabilité ». On 
trouve une analyse détaillée et critique de l'échelle de 
Brazelton dans Wodrich (1984). Brazelton a publié son 
examen en langue française en 1983. 
ÉVALUATION DU TEMPÉRAMENT 
On semble s'entendre à reconnaître: 1) que le tem-
pérament est la manifestation la plus précoce de la 
TABLEAU 16-VJil.- EXEMPLES D'ÉCHELLES DE DÉPISTAGE GÉNÉRAL POUR L'ENFANT EN ÂGE PRÉSCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) DATE ÂGES (ANS) DISTRIBUTEUR • 
Test de Dépistage Développemental de Denver Franken burg 1971 0,1-6 DOM 
et Dodds (Voir Wodrich) 1984 
Echelle Bay ley de Développement du Nourrisson Bay ley 1993 0-2,8 PC 
(adaptation JI) 
Protocol Développemental Gesell-Révisé Knobloch, Stevens 1980 0,1-3 HR 
etMalone 
Profil Développemental Alpern et Boil 1972 0-12 POP 
Inventaire de Dépistage Développemental Knobloch et 1974 0,1 -3 HR 
Pasamnick 
Batterie de Dépistage de Floride (maternelle) Satz et Fletcher 1982 2-15 PAR 
Batterie Factorielle Prédictive-6 (maternelle) Lavallée 1974 6 IRP• 
Inventaire Diagnostique Brigance Brigance 1978 0-7 IRP* 
Note : Reuter, Stancin et Craig ( 1981 ) ont développé une grille permettant de dériver cinq scores de l'échelle Bay ley : cognition, social, 
langage, motricité fine, motricité des gros groupes musculaires. Plusieurs autres instruments développés en France sont décrits dans 
Chevrie-Muller et Narbona ( 1996). 
• Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et pour des normes secondaires. 
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personnalité; 2) que le tempérament est fortement 
conditionné par la biologie en général, et par l' héré-
dité en particulier; et 3) qu'il existe un nombre 
limité de types de tempérament. Le fondement bio-
logique du tempérament est déjà parfaitement évi -
dent dans la théorie d'Hippocrate (théorie des quatre 
types : flegmatique, sanguin, colérique, bilieux, cha-
cun émanant directement de la prépondérance d ' une 
des humeurs, phlegme, bile noire, bile jaune, sang). 
Pavlov a ensuite fait valoir que le tempérament 
dépend bien plus fortement des dispositions du sys-
tème nerveux central que des humeurs. Aujourd'hui, 
les théoriciens du tempérament ont réussi à montrer 
qu'i l ex iste des différences fondamentales de tem-
pérament chez le nourrisson (Bell , 1960 ; Dunn et 
Richard, 1977) et que ces dispositions prédisent 
1 'adaptation future (Gordon, 1981 ; Klein, 1980 ; 
Thomas et Chess, 1977). Les dimensions comporte-
mentales manifestes que l' on utilise pour distinguer 
les types de tempérament du nourrisson incluent le 
niveau d ' activité, la demande à être pris, la distrac-
tibilité, etc. (tableau 16-IX). 
De nombreuses échelles standardisées, normalisées 
et validées à grande échelle sont maintenant dispo-
nibles (tableau 16-X). 
EXISTE-T-IL UNE MÉTHODE D'ÉVALUATION 
PROPREMENT NEUROPSYCHOLOGIQUE DE 
L'ENFANT EN ÂGE PRÉSCOLAIRE? 
On peut dire qu ' il n'existe pas d ' instruments neu-
ropsychologiques, à proprement parler, pour cette 
catégorie d 'âge. Ce n'est pourtant pas parce que la 
chose est impossible, mais plutôt parce que cette 
TABLEAU 16-lX. - CONSTRUITS RETROUVÉS DANS LES DIVERSES 
ÉCHELLES DE TEMPÉRAMENT POUR ENFANTS EN ÂGE PRÉSCOLAIRE. 
N IVEAU D'ACTIVITÉ CONSOLABILITÉ CRAINTE 
Rythme 
A pproche/retrait 
A daptabili té 
intensité 
Humeur 
Distractibilité 
Empan attentionne) 
Seuil de frustration 
Dépendance 
I rrégularité 
Caprice 
Coopération 
Placidité 
Sociabilité · 
Persistance 
Ry thme du 
sommeil 
Entêtement 
Flexibilité/rigidi té 
Émotivi té 
Réaction à la discipline 
Détresse 
Hédonisme 
Note : Voir aussi Goldsmith et Rieser-Danner, 1990, pour un 
excellent compte rendu général. 
population n'a tout simplement pas encore été inves-
tie par la discipline de façon suffisamment intensive. 
On a commencé par développer des tests neuropsy-
chologiques pour l'adulte, ensuite pour l'adolescent, 
puis pour l'enfant en âge scolaire, et bientôt ce sera 
au tour des tout petits. Que peut-on donc faire pour 
estimer l'état neuropsychologique d' un enfant en âge 
préscolaire? On peut appliquer des grilles neuropsy-
chologiques qui ont été montées pour être greffées sur 
des tests individuels d' intelligence (ex : le système de 
Kaufmann et al pour le K-ABC). On peut réaliser une 
enquête diagnostique orientée vers les syndromes 
neuropsychologiques de la petite enfance, en se ser-
vant d ' un mélange de sources tels les critères dia-
gnostiques d ' un syndrome soupçonnné, une échelle 
spécifique (ex : hyperactivité), l'observation systé-
matique, l'anamnèse, etc. (tableau 16-XI). 
TABLEAU 16-X. - QUESTIONNAIRES SUR LE TEMPÉRAMENT POUR ENFANTS EN ÂGE PRÉSCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) D ATE AGES (ANS) 
Q uestionnaire sur le Tempérament du Nourrisson (Révisé) Carey et McD evitt 1978 0,4-0,8 
Batterie d 'Évaluation du Tempérament de l'Enfant* M artin 1988 3-7 
Échelle de Tempérament de l ' Enfant Fullard, M cDevitt et Carey 1984 1-3 
Échelle de Dimensi ons du Tempérament-(Révisée) Lerner et al 1982 2-8 
Inventaire du Tempérament de l ' Enfant du Colorado Rowe et Plomin 1977 1-6 
Q uest ionnaire de Caractéristiques de l ' Enfant Bates, Freeland et Lounsbury 1979 ? 
• D isponible en français de l ' Insti tut de Recherches Psychologiques. Voir aussi Goldsmith et Rieser-Danner, 1990, pour un excellent 
compte rendu général. 
TABLEAU 16-X J. - D ÉVELOPPEMENTS DANS L'EXPLOITATION NEUROPSYCHOLOGIQUE DE TESTS FORTEMENT STANDARDISÉS, VALIDÉS ET 
NORMALISÉS POUR L'ENFANT EN ÂGE PRÉSCOLAIRE. 
PROCÉDURE 
· Système à Q uatre Facteurs de Scorage de Bannatyne pour le WISC-R 
Système de scorage du K-ABC 
Applicatio n de la Grille D SM-111 à L'Echelle de Cotation de Comportements Problèmes 
A UTEUR(S) 
Bannatyne 
K aufmann et al 
Quay 
D ATE 
1974 
1995 
1983 
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TESTS DE PRÉPARATION POUR L'ÉCOLE 
Voici un marché bien particulier pour les psycho-
logues pédiatriques en général et pour les neuro-
psychologues : certains parents désirent, pour une 
multitude de raisons, faire entrer leur enfant en pre-
mière année un an plus tôt. D'autre part, certaines 
écoles veulent retarder l'admission d'un enfant de 
maternelle en première année le jugeant trop imma-
ture, ce à quoi les parents s'opposent parfois. Dans les 
deux cas, le psychologue sera sollicité, et son évalua-
tion a habituellement un impact important sur le 
déroulement du dossier. Des tests ont été développés 
spécifiquement pour appuyer ce jugement de la part 
du psychologue. Nous en présentons quelques-uns au 
tableau 16-XII. 
PROBLÈME DE LA SÉLECTION DES TESTS 
POUR L'ÉVALUATION D'ENFANTS GRAVEMENT 
HANDICAPÉS MENTALEMENT 
Les enfants aphasiques, psychotiques ou déficients 
mentaux sont très difficiles à tester. Les résultats de 
tests conçus à d'autres fins peuvent être trompeurs, 
inutiles, ininterprétables. L'enfant peut ne pas com-
prendre les instructions. Les spécialistes de ces popu-
lations lourdement handicapées ont néanmoins besoin, 
pour planifier l' intervention, de pouvoir déterminer 
un bilan fin des forces et faiblesses cognitives, langa-
gières, perceptives, motrices et socio-affectives de ces 
enfants. Ils sont donc amenés à monter des batteries 
de tests mieux adaptés à ces populations. L'Échelle de 
Comportements Adaptatifs AAMD (AAMD Adaptive 
Behavior Scale) a été conçue exprès pour tester des 
déficients mentaux en âge préscolaire et plus (3-69 
ans). Le test a été développé par Nihira, Foster, Shel-
haas et Leland (1974). Ce test fait un tour d'horizon 
rapide et quelque peu indifférencié des aptitudes men-
tales, affectives et sociales. La version 1993 (Lambert, 
Nihira et Leland, 1993) présente neuf échelles repré-
sentant chacune un domaine du développement nor-
mal, et sept échelles correspondant à des désordres 
non syndromiques du comportement. Cette échelle 
peut être présentée au patient et cotée par ordinateur. 
Dans certains contextes, l' évaluateur pourrait sou-
haiter tester un enfant handicapé mentalement plus 
en profondeur. Le tableau 16-XIII présente des tests 
TABLEAU 16-XIl.- TESTS DE PRÉPARATION POUR L'ENTRÉE À L'ÉCOLE EN MATERNELLE OU EN PREMIÈRE ANNÉE. 
TEST AUTEUR(S) DATE DISTRIBUTEUR* 
Test de Préparation Scolaire Anderhalter et Penny ? STS 
Test de Préparation pour la maternelle Larson et Vitali 1988 PAR 
Dépistage DABERON de Préparation Scolaire Danzer, Gerber, Lyons et Voress 1991 Pro-Ed 
Note : on trouve plusieurs tests de préparation scolaire, en français, chez les distributeurs Centre de Psychologie Appliquée, Institut de 
Recherches Psychologiques et Éditest. Nous mentionnons spécifiquement le récent et excellent Bilan Abrégé de l'Adaptation à la Maternelle 
de Rodrigue ( 1995). Plusieurs autres instruments pertinents développés en France sont décrits dans Chevrie-Muller et Narbona {1996). 
*Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et pour des normes secondaires. 
TABLEAU 16-Xlll.- EXEMPLES DE TESTS ADÉQUATS ET INADÉQUATS POUR L'ÉVALUATION D'ENFANTS EN ÂGE PRÉSCOLAIRE AVEC DÉFICIT 
ENVAHISSANT DU DÉVELOPPEMENT MENTAL. 
TESTS ADÉQUATS TESTS INADÉQUATS 
Langage 
Test Peabody de Vocabulaire par Images Echelle de Vocabulaire du WPPSI 
Intelligence 
Echelle de Comportements Adaptatifs, Quick Test Test Individuel d'Intelligence Stanford-Binet 
Perception 
Test Non-Moteur de Perception Visuelle Echelle des Images à compléter du WPPSI 
Socialisation 
Echelles de Comportements Adaptatifs de Vineland Echelle de compréhension du WPPSI 
Potentiel scolaire 
Êêhelle de Cotation de l'Autisme chez 1' Enfant (CARS) Test de Préparation Scolaire 
Motricité 
Echelles de Développement Moteur Peabody Test Bruininks-Oseretsky de Proefficience Motrice 
Note : l'Échelle Callier-Azusa -Édition-G est un test conçu pour évaluer toutes les dimensions ci-dessus mentionnées chez une patiente profondé-
ment handicapée. Tous les tests présentés dans ce tableau, ainsi que leurs distributeurs commerciaux, sont présentés dans Weaver ( 1984). 
ÉVALUATION NEUROPSYCHOLOGIQUE DE L'ENFANT EN ÂGE PRÉSCOLAIRE 301 
qui peuvent être passés par des enfants en âge pré-
scolaire avec anomalie grave du développement 
mental (autistes, déficient mentaux, aphasiques déve-
loppementaux, etc.). Il mérite d'être souligné que 
l'Institut de Recherches Psychologiques diffuse une 
adaptation française du Stycar Hearing Test, un des 
rares tests conçus pour le dépistage précoce, en fran-
çais, d'enfants avec problèmes de compréhension de 
la parole. 
Peu d'outils ont été conçus pour l'évaluation, en 
français, de l'adaptation et de la santé mentale de 
jeunes enfants déficients mentaux. L'Échelle d'Éva-
luation de 1' Autisme Infantile (Schopler et al, 1988) 
et l'Échelle d'Évaluation des Dimensions du Com-
portement (Bullock et al, 1992) ont été validées pour 
application à des populations francophones et sont 
mêmes disponibles sur Je marché. 
ÉVALUATION DE L'ENFANT EN ÂGE PRÉSCO-
LAIRE AVEC UN HANDICAP PÉRIPHÉRIQUE 
Il existe peu de tests conçus pour 1 'évaluation pré-
coce de l'enfant avec un handicap auditif ou visuel 
complet. Pour les enfants sourds, on mentionne l'É-
chelle CID pour Enfants d'Âge Préscolaire et l'É-
chelle de Performance Internationale Leiter (avec 
J'adaptation Arthur). L'Échelle Internationale de 
Performance Leiter (Leiter, 1969) n'est pas très solide 
sur le plan psychométrique, mais l'échelle est utile 
pour évaluer les malentendants ou enfants avec 
troubles du langage. Pour les aveugles, L'Échelle 
Maxfield-Buchholz de Maturité est utile pour estimer 
la maturité sociale, et les Échelles Reynell-Zinkin 
contiennent des mesures d'adaptation sociale, de 
maturité sensorimotrice, de la disposition exploratrice 
de J'environnement, de la réponse aux sons, de la 
compréhension verbale et du langage expressif. 
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Chapitre 17 
ÉVALUATION NEUROPSYCHOLOGIQUE 
DE L'ENFANT EN ÂGE SCOLAIRE 
C'est au moment de la scolarisation qu'il devient 
possible, en principe, de relier l'intégrité de volumes 
cérébraux spécifiques de l'enfant à ses compétences 
perceptives, cognitives et affectives particulières. 
Ceux qui partent sans précautions de la neuropsycho-
logie adulte pour faire une incursion en neuropsy-
chologie de l'enfant pourraient toutefois connaître 
certains revers. En effet, le jeu de la localisation des 
lésions par les tests papier-crayon auquel les neuro-
psychologues de l'adulte aiment tant (un peu à tort) 
s'adonner, est un exercice pratiquement inutile en éva-
luation neuropsychologique de l'enfant, même en âge 
scolaire : d'abord parce que les instruments dispo-
nibles ne sont pas encore assez fins pour cela, ensuite 
parce que les aptitudes mentales sont moins nettement 
localisées dans le cerveau de l'enfant, parce que les 
atteintes cérébrales chez l'enfant correspondent très 
rarement à ce que l'on pourrait appeler une lésion 
localisée, et finalement parce que de toute façon l'uti-
lité de l'évaluation neuropsychologique de l'enfant 
n'est habituellement pas de raffermir le diagnostic 
neurologique, mais bien plus d'orienter la gestion du 
cheminement scolaire et familial de l'enfant à l'aide 
d ' une analyse fine de l'ensemble de ses compétences 
et déficits comportementaux. 
PIÈGES DE L'APPROCHE LOCALISATRICE 
EN ÉVALUATION NEUROPSYCHOLOGIQUE 
DE L'ENFANT 
Pour illustrer la témérité que représenterait une 
approche seulement localisatrice en évaluation neuro-
psychologique de 1' enfant, nous nous contenterons de 
donner deux exemples distincts. Dans sa description 
d'un garçon adolescent (le cas n°4) que Golden (1984) 
a évalué en neuropsychologie avec les batteries neu-
ropsychologiques Luna-Nebraska et Halstead-Reitan, 
ainsi qu'avec de nombreux autres tests, on remarque 
que le sujet n'a pas d' hémisphère droit- celui-ci étant 
un immense ventricule. Le sujet n'a aucun déficit sur 
les tests neuropsychologiques ou cognitifs. Son QI 
verbal et son QI non verbal à t'Échelle Individuelle 
d'Intelligence de Wechsler sont de 130 et 128. 
Dans leur évaluation d'une fillette de 9 ans (Mélo-
die) d'une école alternative (à pédagogie «libre») 
Lapierre, Braun, LePailleur et Richer (1992) ont 
observé une différence de 54 points entre le QI verbal 
et le QI non verbal à l'Échelle d'Intelligence de Wech-
sler pour Enfants (QIP = 144, QIV = 90). L' enfant 
n'avait aucun déficit sur une batterie éclectique de 
tests neuropsychologiques, et son EEG était normal. 
Les parents décidèrent alors de placer l'enfant dans 
une école régulière. Deux ans plus tard les QI verbal 
et non verbal étaient de 120 et 132. On comprend et 
conclut que la fillette, qui provenait d'une «famille 
d'artistes» choisissait à l'école alternative des activi-
tés limitées aux arts plastiques. Son français avait 
aussi (temporairement) été quelque peu affaibli par un 
séjour d ' un an en Inde. Arrivée à l'école régulière, 
c'est l'asymétrie inverse qui lui a été imposée : la 
modalité verbale devenait omniprésente. En ajustant 
son style cognitif pour bien réussir à l'école régulière 
(ce qu 'elle a fait sans difficulté), elle s'est mise à don-
ner des réponses plus réfléchies sur le plan verbal, ce 
qui a eu pour effet de la priver quelques fois des boni-
fications pour réponses rapides dont elle avait su béné-
ficier deux ans au préalable sur les épreuves dites de 
«performance » ou «non verbales» de 1' Échelle 
Individuelle d'Intelligence de Wechsler. 
PRINCIPES ET TENDANCES DE L'ÉVALUATION 
NEUROPSYCHOLOGIQUE 
Il en existe une diversité en évaluation neuropsy-
chologique. Dans leur traité sur l'évaluation neuro-
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psychologique de 1' adulte, Braun et Crépeau ( 1997) 
en présentent quatre en dédiant un chapitre complet à 
chacune de ces approches. Ce sont l'approche quan-
titative d 'Halstead-Reitan, l'approche qualitative de 
Boston, l'approche analytique britannique, l'approche 
idiographique de Luria (et sa variante quantitative du 
Nebraska). 
L'approche d'Halstead-Reitan est appelée «quantita-
tive» pour plusieurs raisons :d'abord, son développe-
ment fortement inspiré d'un empirisme pragmatique 
athéorique a été réalisé par la démonstration sans 
aucun a priori de la sensibilité de divers tests existants 
à des lésions cérébrales; ensuite, le mode par lequel 
on l'utilise consiste à s'en tenir strictement aux scores 
sur les tests, en se méfiant de l'évaluation qualitative 
du patient. L'approche s'appuie sur une batterie fixe 
de nombreux tests assez sensibles et nettement 
standardisés mais peu localisateurs, et ne faisant 
pas le tour complet des fonctions intellectuelles (la 
mémoire, par exemple, est laissée de côté). La batterie 
de tests est excessivement longue à faire passer, elle 
est dispendieuse et comporte des tests trop souvent 
fortement intercorrélés. La passation des tests est sou-
vent supervisée par des techniciens, et l'interprétation 
est alors laissée au neuropsychologue-expert. La ver-
sion pour adultes ne comporte que peu de tests déve-
loppés spécifiquement pour répondre à des objectifs 
neuropsychologiques et pire, la version pour enfants 
comporte principalement les mêmes tests que pour 
adultes, juste un peu simplifiés. De nombreuses ten-
tatives ont été faites d' automatiser le plus possible les 
différents aspects du passage et de l'interprétation de 
cette batterie. Mais la grille interprétative le plus sou-
vent utilisée est celle formulée par Reitan, qui se 
résume à quatre démarches: 1) l'analyse des niveaux 
de performance; 2) l'analyse des profils de perfor-
mance; 3) 1 'analyse des différences droite-gauche; 4) 
l'analyse des erreurs rares (signes pathognomoniques). 
La batterie Halstead-Reitan a largement contribué 
à l'avancement de la neuropsychologie clinique, et 
fut la première des grandes batteries de tests neuro-
psychologiques, mais elle ne semble pas beaucoup 
évoluer avec les nouvelles connaissances en neuro-
psycholgie fondamentale et clinique. Elle est considé-
rée par certains comme étant aujourd'hui périmée. 
Pour des analyses critiques de la Batterie Halstead-
Reitan pour Enfants, voir Selz, 1981, Hooper et Willis, 
1989; et Nussbaum et Bigler, 1989. 
L'approche «qualitative» de Boston est ainsi appe-
lée parce qu'elle a été développée par Edith Capian 
et ses collaborateurs à Boston et, parce que l'ap-
proche insiste beaucoup sur les aspects qualitatifs de 
la dissolution du comportement dans la pathologie. 
La batterie comporte un mélange de tests développés 
préalablement à l'émergence de la neuropsychologie 
scientifique (pendant la Deuxième Guerre mondiale) 
et de tests développés pour l'évaluation neuropsy-
chologique. Chaque test est abordé dans le respect de 
la procédure standard, puis les normes sont appli-
quées, mais l'examinateur est aussi formé à explorer 
une pléthore d'hypothèses sur la nature plus spéci-
fique du déficit. L'approche prévoit donc des procé-
dures exploratoires multiples pendant et après la 
passation standardisée de chaque test. Ces procédures 
ont été développées pour l'Échelle d'Intelligence de 
Wechsler pour Adultes et pour l'Échelle de Mémoire 
de Wechsler. De nouveaux sous-tests ont été inventés 
pour compléter les analyses préalables. Le test déve-
loppé spécifiquement par l'école de Boston est le 
Test d'Apprentissage Verbal de Californie. Celui-ci 
comporte un très grand nombre de dimensions, et 
génère de nombreux scores. La Batterie Diagnostique 
d'Aphasie de Boston, examen aphasiologique com-
plet, est du même genre. Les batteries utilisées par les 
cliniciens de l'école de Boston font le tour d'un 
grand ensemble de fonctions psychiques, et on laisse 
la place à l'improvisation en permettant l 'ajout 
ou retrait de tests selon les besoins. L'approche qua-
litative de Boston est en évolution constante et a 
produit jusqu'à tout récemment de nombreux instru-
ments d'évaluation, de plus en plus perfectionnés. 
L'extension de l'approche de Boston à la neuropsy-
chologie de l'enfant reste rudimentaire (Waber et 
Bernstein, 1995, pour un développement en ce sens 
de La Figure Complexe de Rey; Ardila et Rosselli, 
1994, pour Le développement d'une batterie neu-
ropsychologique comportant certains éléments de 
L'approche qualitative; et Yeates, 1994, pour une 
validation du Test de Dénomination de Boston pour 
L'enfant). 
L'approche de Luria fut développée en URSS pen-
dant la Deuxième Guerre mondiale, mais ne fut 
connue dans le monde capitaliste que dans les années 
1970. C'est une approche riche en procédures dia-
gnostiques tirées de la neurologie des fonctions men-
tales supérieures. Les procédures diagnostiques ne 
sont pas des tests à proprement parler, mais plutôt des 
items ou mini-tests, à la manière des procédures de 
l'examen neurologique typique. Luria a développé un 
grand modèle, extrêmement détaillé et cohérent, de 
l'organisation psychologique du cerveau. Ce modèle 
tient compte d'une quantité étonnante de dimensions, 
à commencer par l'organisation sociale du psychisme 
et son incarnation graduelle dans le tissu cérébral (il 
fut influencé en cela par son compatriote Léontiev). 
Sur le plan biologique, Luria a intégré à son modèle 
les notions courantes (à ce moment là) d'histologie 
cérébrale, de neuropharmacologie, de neurologie cor-
ticale, de psychologie développementale (tirée en 
grande partie des enseignements de Vygotsky), de 
cybernétique (notions d' Anokhine, Bernstein, Pri-
bram et Gallanter, etc), de physiologie (influence de 
Moruzzi et Magoun), de linguistique (De Saussure et 
Jacobson). Luria a tenté de comprendre comment les 
représentations et actes psychiques s' implantent dans 
l'ontogenèse et se déploient en temps réel dans le 
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comportement (microgenèse). À cet effet, son modèle 
se résume à 1' action conjointe de trois blocs du tissu 
cérébral, un système tronculo-frontomédiobasal, un 
système cortical postérorolandique et un système 
cortical antérorolandique, chacun de ces blocs se sub-
divisant en composantes primaire, secondaire et ter-
tiaire. Le premier bloc servirait principalement à 
régulariser l'éveil mental, l'activation, l'effort et la 
motivation. Le second servirait à recevoir, traiter et 
emmagasiner l'information épicritique. Le troisième 
servirait à programmer, régulariser, et vérifier l'acti-
vité cognitive. L'approche de Luria de l'évaluation 
neuropsychologique est caractérisée par : 1) une 
grande sensibilité aux conditions culturelles de vie du 
patient et aux aléas particuliers de sa structure men-
tale, à un point tel que Luria considère plus important 
de comparer le patient à lui-même (analyse idiogra-
phique) qu'à une quelconque norme (analyse nomo-
thétique); 2) l'analyse des symptômes et déficits 
comme des chaînons dans des systèmes fonctionnels 
détruits ou partiellement compensés; 3) l'utilisation 
totalement libre du flair clinique au service du dépis-
tage de la nature profonde du déficit (donc refus de 
toute batterie standardisée); 4) une forte valorisation 
des signes pathognomoniques - dont en particulier les 
signes positifs (hallucinations, erreurs, etc.) plutôt que 
les signes négatifs (incapacités, impuissances, etc.). 
L'appropriation américaine de l'approche de Luria 
s'appelle la batterie neuropsychologique Luria-
Nebraska. Son chef de file, Golden, était alors loca-
lisé au Nebraska. La batterie Luria-Nebraska a été 
développée à partir des travaux de Luria sur l'adulte, 
de manière plus systématique, quantitative, nomothé-
tique, empirique, des Anglo-Saxons. Ainsi, la multi-
tude de procédures dont faisait usage Luria ont été 
compilées, objectivées, simplifiées, regroupées selon 
des critères a postériori de sensibilité à des lésions 
localisées, etc. On a voulu assurer la stabilité test-
retest de la batterie, la standardiser, la mettre dans une 
boîte et la vendre. Le tout s'est assez bien déroulé 
selon les critères habituels de validité psychomé-
trique, puisque la batterie identifie remarquablement 
bien les lésions localisées, elle est fidèle, comporte un 
temps de passage assez bref, et ne coûte pas trop cher. 
Il y a quand même eu quelques accrocs. La formule 
fourre-tout de la batterie est porteuse de dangers : en 
effet, la batterie est tout à fait inappropriée pour 1 'éva-
luation des aphasiques, les procédures de passage des 
items étant par trop saturées par le langage. Par 
ailleurs, on a allégué que Golden et al ont évacué de 
l'examen neuropsychologique toute place que pour-
rait occuper l' imagination créatrice de l' examinateur, 
une critique que nous trouvons personnellement 
un peu exagérée. Ce sont des tests méticuleusement 
montés, très complexes, très précis. Concernant la 
batterie pour enfants Luria-Nebraska, il y a de quoi 
s'inquiéter. Les items de cette batterie n'ont pas été 
construits à partir des connaissances du moment en 
psychologie ou neuropsychologie de l'enfant, mais 
tout simplement en réduisant et en simplifiant la bat-
terie conçue pour les adultes. Le travail de standar-
disation, vérification, validation a postériori est 
admirable, mais il faut se questionner sur le bien 
fondé, une fois de plus en neuropsychologie pédia-
trique, de calquer sur la situation infantile des instru-
ments conçus pour l'adulte, c'est à dire de prendre 
pour acquis en quelque sorte que l'enfant est un 
adulte réduit, simplifié. Pour une présentation non cri-
tique mais informative de la Batterie Luria-Nebraska 
pour Enfants, voir Golden, 1981 ; et Golden, 1989. 
Les développeurs de la batterie neuropsychologique 
Luria-Nebraska pour enfants se sont aussi intéressés 
à l'interprétation qualitative de leurs tests. Entre 
autres, il existe dans cette batterie une Échelle Patho-
gnomonique (Pathognomic Scale). (Wysocki et 
Sweet, 1985). 
L'approche analytique britannique est ainsi appe-
lée parce que les chefs de file de cette approche 
(Warrington, Ellis, Young, Shallice) sont britan-
niques, et parce que ses protagonistes s'intéressent 
tout particulièrement à la dissociation neuropsycho-
logique. Par dissociation neuropsychologique, nous 
entendons la démonstration de dissolutions neuro-
gènes particulières et bien délimitées de composantes 
de 1' appareil cognitif, en vue de comprendre la struc-
ture de cet appareil. Les neuropsychologues analy-
tiques britanniques qui se sont surtout intéressés à la 
cognition, sont friands d'organigrammes supposés 
représenter le travail mental que réalise le cerveau. 
Un de leurs objectifs consiste à prouver par des 
lésions qu'une des boîtes d'un organigramme puisse 
vraiment exister. Leur approche s'appuie donc forte-
ment sur les études de cas critiques qui font office de 
preuve d'existence. Les tests développés par cette 
école sont extrêmement spécifiques, pour ne pas dire 
ésotériques, s'attardant par exemple au traitement de 
mots réguliers versus irréguliers, d'objets en présen-
tation habituelle versus inhabituelle, etc. L'école bri-
tannique analytique s'est très peu intéressée au 
développement, et on ne s'étonnera donc pas que 
l'enfant (dont les mécanismes cognitifs sont moins 
cristallisés, et dont les lésions sont typiquement plus 
diffuses) ne puisse que peu servir la cause de cette 
pensée. 
EXISTE-T-IL UNE APPROCHE 
DÉVELOPPEMENTALE EN ÉVALUATION 
NEUROPSYCHOLOGIQUE? 
À ces quatre approches idéologiques suffisantes 
pour l'adulte, il faudrait ajouter l'approche dévelop-
pementale, dont on trouve quelques rudiments dans 
les travaux du psychologue suisse André Rey. Dans 
une approche développementale, l'accent sera placé 
sur l'anamnèse, le pronostic, la gestion du cas, et l'in-
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tervention thérapeutique. Tout sera contextualisé dans 
le temps, de façon serrée. Les tests seront développés 
à partir de ce que l'on connaît du comportement nor-
mal et de sa distribution dans un groupe d'âge donné, 
et ne sera donc pas simplement importé de la litté ra-
ture adulte et adapté sans plus. En effet, dans le 
contexte développemental, la base normative doit être 
plus détaillée, l'évolution des compétences du sujet 
étant beaucoup plus rapide. L' interprétation des tests 
tiendra compte d'une pléthore de facteurs qui, chez 
1' adulte, posent peu de problèmes (immaturité inter-
personnelle, affective, sociale du sujet, handicaps spé-
ciaux non compensés et non compris par l'enfant tels 
akathisie hyperactive, trouble d'audition ou de vision, 
ou déficit moteur, timidité paralysante, perturbation 
familiale, malaise douloureux, sentiment d'insécurité, 
problèmes de discipline, attitude oppositionnelle, dis-
tractivité, adaptation scolaire, etc.). On restera sur ses 
gardes pour les problèmes particuliers du développe-
ment en prenant soin de distinguer les «retards», 
«fixations», «régressions» et «déviations» du déve-
loppement (Tuma et Elbert, 1990). L'évaluation sera 
renouvelée, le développement étant conçu a priori 
comme porteur de nombreux rebondissements diffi-
cilement prévisibles . La majeure partie de l 'évalua-
tion sera axée sur les demandes sociales qui sont 
faites à l'enfant dans l' immédiat et dans le futur, dont 
l'école « se taille la part du lion». On oublie facile-
ment que les adultes peuvent s'adapter à des déficits 
cognitifs, tels l'analphabétisme par exemple, en se 
fabricant une niche écologique (amis analphabètes, 
loisirs physiques, emploi col bleu, etc.). Mais l'enfant 
échappe difficilement aux exigences de l'école, et une 
simple dyslexie présentera alors pour lui une catas-
trophe s' il n'est pas pris en charge par des spécialistes 
compétents et bienveillants dont- sans aucun doute, 
les neuropsychologues. De même, s' intéressera-t-on 
toujours davantage à l'aptitude de l'enfant à apprendre, 
plutôt qu'à réussir, l'acquisition des compétences étant 
la principale demande que l'on fasse à l'enfant. Avant 
et après l'évaluation, l' interlocuteur de l'évaluateur 
neuropsychologue est bien plus que l'enfant, Je 
parent, et c'est habituellement à ce parent que revien-
dra la responsabilité d'exécuter les recommandations. 
Il existe aussi de nombreuses différences entre les 
cerveaux d'enfants et les cerveaux d'adultes, diffé-
rences qui se reflètent dans les tests. Nous ne men-
tionnons que quelques exemples de ces effets sur les 
tests au tableau 17-I. 
En neuropsychologie de l'adulte comme en neuro-
psychologie de l'enfant, de nombreux auteurs ont 
tenté de mettre au point des stratégies systématiques 
pour standardiser et valider l'ensemble des procé-
dures diagnostiques. Les uns en sont arrivés à des 
systèmes sous forme d'organigramme consistant à 
évaluer l'enfant par étapes, et en procédant par élimi-
nation (de déficits ou syndromes) progressive (Aaron, 
1981 ). D' autres auteurs ont voulu développer des sys-
tèmes presque automatisés (informatisés ou pas) de 
scorage et de préinterprétation des tests (Rourke et 
Adams, 1984). Certains auteurs se sont beaucoup 
concentrés sur des profils dans des tests pour essayer 
de déterminer s' il existe des sous-types d'enfants 
cérébrodysfonctionnels (Knights et Stoddart, 1981) -
surtout en ce qui concerne les troubles d'apprentis-
sage (Rourke et al, 1983, et Bakker, 1992). Certains 
ont mis l'accent sur des principes d'interprétation qui 
dépassent et recoupent l'ensemble des tests (ex: évo-
lution de la pathologie, différences droite-gauche, 
tendance locale versus diffuse, analyse des caracté-
ristiques de ces syndromes, etc.) (Selz, 1981 ). 
D'autres auteurs se sont efforcés de simplifier le seo-
rage des tests en fabriquant des grilles normatives 
prémontées. Finalement, certains auteurs se sont arrê-
tés longuement sur l 'évaluation des différentes 
approches méthodologiques pour estimer la validité 
TABLEAU 17-1.- EXEMPLES DE DIFFÉRENCES ENTRE LA SITUATION D'ÉVALUATION NEUROPSYCHOLOGIQUE PÉDIATRIQUE ET LA SITUATION 
ADULTE. 
SITUATION ADULTE 
L'agraphie peut se manifester sans alexie 
Le test des jetons• est un dépisteur presque 
pathognomonique de l'aphasie 
La lésion focale détruit irrémédiablement la fonction 
qui y était installée 
La lésion focale affecte fortement les fonctions 
sensorimotrices, qui récupèreront assez peu 
La lésion focale affecte peu les habiletés cognitives 
(elles sont déja acquises et largement distribuées 
dans le cortex) 
S ITUATION PÉDIATRIQUE 
La dysgraphie accompagne toujours la dyslexie, car l'écri ture s'apprend 
après la lecture 
Ce test est mal réussi par des enfants avec trouble attentionne!, car l'en-
fant n'a pas encore suracquis l' habitude de traiter plusieurs clauses dans 
une phrase 
Une lésion focale peut entraîner une migration spectaculaire de la fonction 
dans le cerveau, ce qui prémunit l 'enfant contre l'aphasie (par exemple) 
L'enfant récupère bien les déficits sensorimoteurs (plasticité cérébrale et 
effet de pratique) 
L'adaptation scolaire est compromise, ce qui prive l'enfant des 
possibilités habituelles de développer ses capacités cognitives 
• Le Test des Jetons (Token test), un test de dépistage aphasiologique chez l'adulte, est plutôt sensible aux déficits attentionnels chez 
l'enfant (voir Spreen et Stauss, 1998). 
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neuropsychologique des tests, ainsi que pour tenter de 
justifier le montage d'une batterie de tests optimale 
(analyse factorielle, par aggrégats, régression mul-
tiple, etc.) (Rourke et Adams, 1984). Nous n'entrons 
pas davantage dans le détail de ces considérations 
techniquement ardues, sauf pour signaler que la plu-
part de ces analyses ont porté sur les tests utilisés 
dans la batterie Halstead-Reitan pour enfants. 
QUELQUES GÉNÉRALITÉS SUR L'ÉVALUATION 
NEUROPSYCHOLOGIQUE DE L'ENFANT 
Quelle que soit l'idéologie neuropsychométrique 
que l'on préconise, il y a un certain nombre d'aspects 
incontournables dans l'évaluation neuropsychologique 
de l'enfant. D'abord, comme c'est le cas dans l'éva-
luation neuropsychologique de l'adulte, le neuropsy-
chologue est contraint, lorsqu'il évalue un enfant, de 
faire le tour de tous les principaux secteurs de la com-
pétence psychique et comportementale humaine. 
L'interprétation de l'effet des désordres cérébraux est 
trop complexe pour que l'on puisse, par exemple, se 
contenter d'un test individuel d'intelligence, ou d'un 
test «omnibus» comme le Bender-Gestalt, pour for-
muler une interprétation neuropsychologique valable. 
Contrairement à ce qui se passe dans la pratique non 
spécialisée de la psychologie, le neuropsychologue 
n'acceptera généralement pas de faire passer un petit 
test, en catimini, pour que le médecin traitant puisse 
savoir si un enfant est «déficient mental» ou pas, a un 
problème «organique » ou «psychogène», est «psy-
chotique» ou pas, etc. (Chouinard et Braun, 1993, 
pour une analyse critique de ce point de vue dominant 
et même «officiel» en neuropsychologie). L'évalua-
tion neuropsychologique prend du temps, même beau-
coup de temps ... probablement une journée complète 
en moyenne, incluant l'évaluation, le scorage des 
tests, et la rédaction du rapport neuropsychologique. 
Le neuropsychologue ne peut se permettre d'ignorer 
la mémoire, la fonction visuo-spatiale, le langage, l'af-
fectivité, l'aptitude cognitive, les fonctions senso-
rielles et motrices, la fonction exécutive. Par ailleurs, le 
test normatif est incontournable en neuropsychologie 
clinique, quelle que soit l'idéologie préconisée. Le 
neuropsychologue n'utilise généralement pas les ins-
truments qui ne donnent pas de renseignements quan-
tificatifs, ou dont les mesures ne peuvent s'inscrire 
dans une norme développementale. Il doit donc bien 
maîtriser la psychométrie et a fortiori la neuropsycho-
métrie (voir le chapitre de Braun et Crépault, 1997, 
sur la méthodologie neuropsychométrique dans le 
contexte de l'évaluation de l'adulte) . Le neuropsy-
chologue utilise une variété et un grand nombre de 
tests. Étant donné ce qui précède, on comprend que 
l'évaluation neuropsychologique ne soit pas, et ne 
puisse être une affaire de routine. Ni les parents, ni 
l'état ne seraient capables d'en supporter le coût. Par 
exemple, faire faire une évaluation neuropsycholo-
gique à un enfant simplement parce qu'il aurait de 
légères difficultés en classe relève du gaspillage. 
ENTRÉE EN MATIÈRE : PRÉPARATION 
PRÉ-ENTREVUE, ANAMNÈSE ET GRILLES DE 
DÉPISTAGE 
La structure de l'évaluation risque fort de dépendre 
du milieu dans lequel travaille le neuropsychologue 
clinicien (pratique privée, contexte scolaire, milieu 
hospitalier). Même dans ce dernier cas, il y a plu-
sieurs variations possibles : le neuropsychologue peut 
être rattaché à la chirurgie, la neurologie, la psychia-
trie, etc. Quoiqu'il en soit, il est coutumier de com-
mencer la démarche évaluative par la saisie 
exhaustive du dossier du client ou patient, s'il y a 
lieu. Cette démarche permet de formuler des hypo-
thèses diagnostiques à l'avance, et de choisir les 
outils diagnostiques en conséquence. Ensuite, il est 
souvent jugé utile de remettre un ou plusieurs ques-
tionnaires cliniques aux parents, et/ou de les rencon-
trer pour une entrevue serni-structurée (voir le tableau 
17-l). Il est ensuite fortement recommandé, dans un 
contexte neuropsychologique, de faire le tour de 1' en-
semble des grands secteurs de l'appareil psychique et 
du comportement (latéralisation, attention, perception 
visuospatiale, mémoire, fonctions exécutives, fonc-
tions motrices et visuomotrices, traitement verbal, 
résolution de problèmes numériques et non numé-
riques, raisonnement complexe, lecture, écriture) avec 
des tests bien standardisés et pourvus de bonnes 
normes (Chou inard et Braun, 1993, pour une discus-
sion de l'importance universelle de ces examens de 
base partout en évaluation neuropsychologique). 
Finalement, seule une formation exhaustive, une 
bonne expérience clinique et de nombreuses lectures 
bien ciblées pourront permettre au clinicien de com-
prendre ce qui se déroule devant ses yeux pendant 
l'évaluation par les tests. L'approche de Boston a 
essayé d'ériger l'analyse qualitative en système, 
et cela peut servir de point de départ. Mais il est 
nécessaire de faire de l'observation qualitative une 
démarche unique et créatrice. Quelques indicateurs en 
ce sens sont donnés par Sattler (1986, p. 699). Le 
néophyte, comme le praticien expérimenté, constatent 
dans la pratique qu'ils ne peuvent prévoir tous les 
secteurs dans lesquels les déficits se manifesteront, et 
en font la découverte au fur et à mesure du déroule-
ment de l' évaluation, et après mûre réflexion. Le 
tableau 17-II présente quelques uns des instruments 
commercialement disponibles pour l'anamnèse en 
neuropsychologie pédiatrique. Le lecteur trouvera en 
annexe du présent volume l'anamnèse utilisée actuel-
lement à l'Hôpital de Montréal pour Enfants. 
Avant de commencer à tester les fonctions cogni-
tives et affectives, il est parfois utile de faire le tour 
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TABLEAU 17-11. - QUESTIONNAIRES, GRILLES D'OBSERVATION ET ENTREVUES NEUROPSYCHOLOGIQUES STRUCTURÉES S'APPLIQUANT À 
L'ENFANT EN ÂGE SCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) DATE DISTR.IBUTEUR0 
Questionnaire Neuropsychologique de Small Sm ali 1980 BM 
Questionnaire Neuropsychologique de Sattler Sattler 1986 autopublié 
Questionnaire sur le Traumatisme Crânien de Philadelphie Curry et al ? WPS 
Grille Neuropsychologique Prédiagnostique Swiercinsky 1984 TCA 
Questionnaire Neuropsychologique pour Enfants Melendez ? MHS 
Note. Plusieurs autres instruments développés en France sont décrits dans Chevrie-Muller et Narbona ( 1996). 
"Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et pour des normes secondaires. 
des dominances hémicorporelles (main, œil, pied). En 
effet, la dominance hémicorporelle est utile, quoique 
loin d'être suffisante, pour commencer à identifier un 
retard développemental. Disons qu'une latéralisation 
hémicorporelle floue ou mixte est à peu près aussi 
suggestive d ' un retard développemental qu'un tracé 
électroencéphalographique comportant une propor-
tion trop élevée d'ondes lentes . .. (tableau 17-III). 
ÉVALUATION DES COMPORTEMENTS 
ADAPTATIFS 
n n'est pas toujours possible ou souhaitable de réa-
liser une investigation neuropsychologique complète. 
En pédiatrie, on dispose d ' instruments qui permettent 
de faire le tour assez rapidement d'un grand ensemble 
de fonctions. L'évaluation du comportement adapta-
tif est un thème majeur et particulier en neuropsycho-
logie pédiatrique. La préoccupation est d 'estimer la 
capacité de l'enfant à fonctionner au quotidien. 
L'approche est éminemment écologique (Braun et 
Crépeau, 1997, pour un chapitre sur l'approche éco-
logique en évaluation neuropsychologique de 
l'adulte; DeStefano et Thompson, 1990, pour un cha-
pitre sur le comportement adaptatif de l 'enfant). Dans 
le contexte pédiatrique, l'adaptation à la vie quoti-
dienne varie beaucoup en fonction de l'âge. La capa-
cité de s'occuper de ses urines et de ses selles est 
intéressante entre les âges de 2 et 4 ans, mais est hors 
norme à partir de cinq ans. Cela étant dit, à un niveau 
plus fin, on peut relever des problèmes à tous les 
TABLEAU 17-IIJ. -INVENTAIRES DE LATÉRALISATION POUR L'ENFANT. 
niveaux des activités quotidiennes des enfants. Par 
exemple, un enfant de 6 ans pourrait être autonome 
pour ses urines et ses selles, mais avoir tendance à ne 
pas prévoir les moments stratégiques pour se soulager 
et être ensuite souvent pris au dépourvu; il pourrait 
laisser la salle de bains très en désordre; il pourrait 
avoir une énurésie nocturne; etc. Il y a deux stratégies 
diamétralement opposées pour l'évaluation du com-
portement adaptatif: l'évaluation des aptitudes et/ou 
compétences versus le dépistage des désordres, défi-
cits, inadaptations. La deuxième catégorie sera traitée 
dans la section suivante, qui porte sur les psychopa-
thologies. On retrouve dans la première catégorie, des 
instruments célèbres tels que les échelles d'adaptation 
ou de développement Vineland, Bay ley, Bruininks, etc. 
Ces instruments ont tendance à donner des scores cor-
respondant aux grandes dimensions classiques des 
aptitudes humaines (habileté perceptive dans les trois 
modalités épicritiques, motricité, affectivité, langage, 
intelligence, socialisation, etc.). Ce que l'on cherche 
à savoir est s' il y a un retard développemental. Des 
exemples de ces échelles sont présentés au tableau 
17-IV et une de ces échelles est présentée en détail au 
tableau 17-V. 
PERSONNALITÉ ET PSYCHOPATHOLOGIE 
Dans l'évaluation neuropsychologique typique de 
l'enfant, on se contente d 'explorer sommairement 
l'éventualité de désordres psychiatriques. Mais un 
examen plus approfondi de la personnalité, et en par-
TEST AUTEUR(S) DATE ÂGES (ANS, MOIS) DISTRIBUTEUR •• 
Protocole de Préférences Latérales Dean 1978 7-adulte PAR 
Test Harris de Dominance Latérale Harris 1957 7-adulte CPA", IRP* 
Test Jordan d'Inversions Droite-Gauche Jordan 1990 5-12 Stoelti ng 
Épreuve de Latéralité Usuelle Auzias 1975 5- 11 CPA* 
• Une version française du test de Harris est distribuée par l' Institut de Recherches Psychologiques, et l'Épreuve de Latéralité Usuelle 
n'est disponible qu'en français. 
Plusieurs autres instruments développés en France sont décrits dans Chevrie-Muller et Narbona ( 1996). 
••voir annexes pour l'adresse des distributeurs et d' autres normes secondaires. 
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TABLEAU 17-IV.- ÉcHELLES GÉNÉRALES D'ÉVALUATION DU COMPORTEMENT ADAPTATIF NORMAL. 
TEST AUTEUR(S) DATE ÂGES (ANS, MOIS) DISTRIBUTEUR* 
Échelles Vineland de Comportements Adaptatifs Sparrow, Bulla 1984 0-18 AGS 
et Cicchetti 
Inventaire Développemental du Minnesota Ireton et Thwing 1974 1-6 BSS 
Échelles des Comportements lndépendents Bruininks, Woodcock, 1984 1-40 DLM 
Weatherman et Hill 
Test de Dépistage Développemental Denver Franken burg et al 1981, 1987 0,1 -6 DDM 
Échelle de Cotation de Problèmes de l'Enfant Schinka 1985 5-1 2 PAR 
Échelle Devereux de Cotation du Comportement Naglieri, LeBuffe 1993 ? PC 
et Pfeiffer 
Inventaire des Comportements Adaptatifs des Enfants Mercer et Lewis 1978 5-12 PC 
Échelle de Comportements Adaptatifs Lambert, Windmiller, 198 1 3-69 AAMD, 
(Adoptive Behavior Scale) Tharinger et Cole Pro-Ed 
• Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et d'autres normes secondaires. 
TABLEAU 17-V. - STRUCTURE DIMENSIONNELLE DE L'ÉCHELLE DE COMPORTEMENTS ADAPTATIFS VINELAND. 
DOMAINE Sus-DOMAINE 
Communication Réceptive 
Expressive 
Écrite 
Activités de la vie quotidienne Personnelles 
Domestiques 
Communauté 
EXEMPLES D' ITEMS 
Suit des instructions concernant une action et un objet 
Écoute une histoire pendant au moins 5 minutes 
S'exprime par phrases complètes 
Indique un trajet complexe 
Imprime ou écrit son nom et prénom 
Lit des articles de journaux 
Se lave ou se douche sans assistance 
Se couvre le nez et la bouche en toussant ou éternuant 
Fait son lit lorsque cela est demandé 
Utilise correctement des produits de nettoyage 
Peut dire l'heure à cinq minutes près 
Gère son argent sans assistance 
Socialisation Relations interpersonnelles A un groupe d'amis 
Initie des conversations intéressant les autres 
Jeu et loisirs Respecte les règles sans rappel 
Écoute la radio ou la télévision pour obtenir de l'information 
Manières 
Habiletés motrices Gros groupes musculaires 
Groupes musculaires fins 
Comportements inadaptés 
ticulier des désordres de la personnalité ou des com-
portements est parfois requis. Le clinicien dispose 
alors d'une panoplie d'instruments qu'il ou elle choi-
sira en fonction du temps disponible pour cet aspect. 
L'échelle peut être composée seulement de 11 items 
et ne générer que deux scores correspondant aux axes 
de troubles intemalisants versus externa1isants 
(Cowen et al, 1975), ou comporter 48 à llO items, et 
5 à 8 échelles (Connors : voir Goyette et al, 1978), 
Respecte les règles à table 
S'excuse pour ses erreurs ou faux pas 
Descend les marches les pieds en alternance sans assistance 
Grimpe sur les manèges 
Ouvre les portes avec poignée 
Dessine plusieurs formes reconnaissables 
A des crises de rage 
Se sauve de la maison 
d'Achen bach ( 1988), ou il peut contenir jusqu'à 600 
items et générer des douzaines de scores pour un exa-
men psychiatrique très approfondi (CPI : voir Le cha-
pitre de Lachar, 1990, pour un excellent compte 
rendu) . Le clinicien neuropsycho1ogue d'enfants s'en 
tiendra typiquement, je crois, aux instruments inter-
médiaires (ex : Connors et Achenbach). Ces échelles 
tendent à produire des scores axés sur les principaux 
problèmes psychologiques et comportementaux aptes 
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à compromettre l'adaptation scolaire (hyperactivité, 
anxiété, trouble de conduite, inattention, etc.). Ce que 
l'on cherche à obtenir avec ces instruments est un 
diagnostic psychopathologique sommaire. 
On a tendance à sous-estimer la capacité qu'ont 
les enfants de développer des psychopathologies, 
plusieurs d'entre elles étant définies comme ne 
débutant qu'à partir de l'adolescence ou même à 
1' âge adulte par les systèmes nosologiques en psy-
chiatrie tels CIM ou DSM. Bien que les formes puis-
sent se manifester, chez l'enfant, en forme moins 
pure, ces syndromes méritent une attention diagnos-
tique intensive lorsqu'on en soupçonne l'existence 
chez 1 'enfant. De nombreuses échelles ont été 
construites à cette fin, et sont malheureusement 
trop peu connues en neuropsychologie pédiatrique 
(tableau 17-VI). 
Comment évaluer la personnalité, et en particulier 
les désordres de la personnalité et du comportement 
chez l'enfant en âge scolaire en langue française? Ce 
problème est probablement moins aigu que ce n'est le 
cas des tests de la fonction langagière comme telle. On 
peut assez facilement traduire les tests de personnalité 
et utiliser les normes existantes (tableaux 17-VII, 17-
VIII et 17-IX). Cela étant dit, il serait contreproductif 
de traduire des tests déjà traduits. Nous mentionnons 
donc que l'Inventaire de Personnalité pour Enfants est 
disponible en version française. Nous mentionnons 
aussi l'existence de l'Échelle d'Estimation de 
Comportement, une échelle de psychopathologie s'ap-
pliquant aux enfants francophones de 8 à 12 ans qui 
est distribuée par l' Institut de Recherches Psycholo-
giques. 
ÉVALUATION DES FONCTIONS COGNITIVES DE 
L'ENFANT EN ÂGE SCOLAIRE 
Grâce à l'énorme impact culturel de l'école, 
conjointement à la maturation spectaculaire du cer-
veau, l'appareil cognitif de l'enfant devient vite hau-
tement structuré, interpellant le clinicien pour qu ' il 
respecte la subtilité et la complexité de 1' objet de son 
investigation. Nous présentons, principalement sous 
forme de tableaux regroupés par fonction, en ordre de 
complexité croissante, les instruments actuellement 
disponibles à cet effet. Il est important de ne pas 
adopter une vision trop stéréotypée de ces catégorisa-
tions du répertoire psychique. Par exemple, si on 
devait savoir à l' avance que l'enfant à évaluer est por-
teur d' une lésion pariétale gauche, ou si on devait en 
cours de route observer un déficit de l'un des quatre 
éléments formant le syndrome de Gerstmann (agno-
sie digitale, acalculie, confusion droite-gauche, agra-
phie), alors on devrait s'appliquer à confirmer ou 
infirmer la présence de cette tétrade syndromique 
(tout en sachant que la validité du syndrome est 
controversée). Il est insuffisant, comme travail dia-
gnostique, d'en rester aux tests existants : par 
exemple, aucun test ne contient une procédure opti-
misée pour déceler le syndrome de Gerstmann. Le 
TABLEAU 17-Vl.- STRUCTURE DIMENSIONNELLE DES ÉCHELLES MAJEURES DE DÉPISTAGE DES PSYCHOPATHOLOGIES ET DES TROUBLES 
DU COMPORTEMENT. 
Échelle de Cotation Connors (parents) :Trouble de conduite, trouble d'apprentissage, problème psychosomatique, impulsi-
vité-hyperactivité, anxiété (Goyette, Connors et Ulrich, 1978) 
Échelle de Cotation Connors (enseignant) : Hyperactivité, trouble de conduite, labilité émotionnelle, anxiété-passivité, com-
portement asocial, rêverie-inattention (Goyette, Connors et Ulrich, 1978) 
Échelle de Cotation de Problèmes du Comportement : Trouble de conduite, socialisation-agressivité, trouble d 'attention-
immaturité, anxiété-retrait social, comportement psychotique, excès moteur (Quay et Patterson, 1983) 
Échelle de Cotation des Comportements de Achen bach (parents) : retrait social, dépression, problèmes sociaux, glissement 
de la pensée, inattention, délinquence, agressivité (Achenbach, 1988) 
Échelle de Cotation des Comportements de Achen bach (enseignants) : retrait social , dépression, inattention, agressivité 
(Achenbach, 1988) 
Inventaire de Personnalité pour Enfants : Échelles de validité (Mensonge, Exagération, Attitude défensive) ; Échelles cli-
niques (Réalisation de soi, intellect, développement, somatisation, dépression, relations fami liales, délinquence, retrait social, 
anxiété, psychose, hyperactivité, et habiletés sociales) (Lachar, 1990) 
Échelles Devereux de Désordres Mentaux : Catégories de type DSM-IV (trouble de conduite, trouble attentionnel, anxiété, 
dépression, autisme, etc) (Naglieri, LeBuffe et Pfeiffer, 1994) 
Échelle de Cotation de Comportements Problématiques de Walker (enseignants) : Comportements perturbateurs (acting 
out), retrait social, distractibilité, immaturité interpersonnelle, immaturité 
Questionnaire Eysenck de Personnalité (version Junior) : Extraversion-introversion, stabilité-labilité émotionnelle, psycho-
tisme (Eysenck et Eysenck, 198 1) 
Note: plusieurs autres instruments pertinents sont décrits dans Chevrie-Muller et Narbona ( 1996), dont plusieurs traductions de l'anglais 
au français avec ou sans ré-étalonnage. 
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TABLEAU 17-VIl.- ÉcHELLES DE PSYCHOPATHOLOGIE INFANTILE CONÇUES POUR DIAGNOSTIQUER UN SYNDROME SPÉCIFIQUE. 
Syndrome obsessionnel compulsif (voir Reynolds, 1992) 
Syndrome dépressif (voir Reynolds, 1992 ou Spreen et Strauss, 1998) 
Syndrome phobique (voir Reynolds, 1992)* 
Syndromes d'anxiété (de trait ou d 'état) (voir Reynolds, 1992)* 
Syndrome du stress (voir le catalogue de Psychological Assessment Resources) 
Syndrome schizophrénique (voir Reynolds, 1992) 
Syndrome d'autisme (Schopler et al, 1986, 1988) 
Syndrome d'anorexie restrictrice (voir Jodoin, 1995) 
Syndrome d'anorexie boulimique (voir Jodoin, 1995) 
Syndrome X-fragile (Schopmeyer, 1992) 
• On sait que les formes les plus fréquentes de phobie et d'anxiété de l'enfant sont la phobie scolaire et l'anxiété de séparation (voir 
Birmaher et al, 1994). 
TABLEAU 17-VIII.- PROBLÈMES SPÉCIFIQUES VISÉS PAR DES ÉCHELLES CIBLÉES. 
Problèmes de motivation scolaire (voir Clinkenbeard et Murphy, 1990) 
Déficit des habiletés sociales (voir Witt et al, 1990) 
Isolement social (voir Reynolds, 1992) 
Timidité (voir Shapiro et Skinner, 1990) 
Solitude (loneliness) (voir Bierman, 1990) 
Apraxie développementale de la parole (Pro-Ed) 
Maladie de Gilles de la Tourette (voir Leckman et al, 1988) 
Hyperactivité avec déficit attentionne! (voir Leckman et al, 1988) 
Délinquance (voirWodrich, 1984) 
Problèmes d'adaptation liés à l'épilepsie (voir Weaver, 1984) 
Problèmes d'adaptation liés à l'asthme (voir Weaver, 1984) 
Estime de soi (voir Weaver, 1984) 
Problèmes familiaux (voir Reynolds et Kamphaus, 1990) 
Colère (voir Reynolds et Kamphaus, 1990) 
Frustration (voir Reynolds el Kamphaus, 1990) 
Troubles dans les relations familia les (voir Weaver, 1984) 
Automutilation (lwata et al, 1990) 
Troubles d'adaptation à la céphalée (voir Weaver, 1984) 
Note : le ca1alogue de Psychological Assessment Resources men lionne aussi des lests tels que le Dépistage de l'Abus Parental et de 
Stress Pareil/a/, tandis que le catalogue de l'Institut de Recherches Psychologiques fait étal de la possibilité de commander une Échelle 
de Bégaiemelll. 
TABLEAU 17-JX. - ÉCHELLES GÉNÉRALES D'ÉVALUATION DE LA PSYCHOPATHOLOGIE OU DES TROUBLES DU COMPORTEMENT. 
TEST AUTEUR(S) DATE ÂGES (ANS, MOIS) DISTRIBUTEUR* 
Échelle de Cotation Connors Goyette, 1978 3-17 MHS 
Con ners, et Ulrich 
Échelle de Cotation des Comportements de Achen bach Achenbach 1988 2-16 DPUV 
Questionnaire Eysenck de Personnalité-Junior Eysenck et 1975 7-15 EITS 
Eysenck 1981 
Échelles Devereux de Désordres Mentaux Naglieri, LeBuffe 1994 ? PC 
et Pfeiffer 
Inventaire Multiphasique de Personnalité du Butcher et al 1992 14-18 MHS 
Minnesota (Adolescents) 
Échelle de Cotation de Problèmes du Comportement Quay et Paterson 1983 6-18 PAR 
*Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et d'autres normes secondaires. 
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lecteur est invité à se procurer les tests qui sont iden-
tifiés dans les tableaux qui suivent, et de les utiliser 
ensuite sélectivement et judicieusement selon son 
besoin. Le clinicien devra même improviser certains 
tests, tel qu ' un test d'écriture, puisque nous ne dispo-
sons pas de tests normés et validés pour cette fonction 
en langue française (tableaux 17-X à 17-XXVI). 
Les neuropsychologues sont portés à distinguer la 
mémoire verbale et non verbale, sachant que la spé-
cialisation hémisphérique se dissocie en ce qui a trait 
à la mémoire selon ces deux modalités. La mémoire 
est une des fonctions les plus importantes que le neu-
ropsychologue puisse évaluer. En effet, un problème 
majeur de mémoire peut passer inaperçu dans un test 
individuel d'intelligence. La mémoire requiert donc 
d'être évaluée spécifiquement. Par ailleurs, les défi-
cits de mémoire sont en fait extrêmement handica-
pants à 1' école. C'est pourquoi les neuropsychologues 
ont pris la peine de développer des batteries de tests 
de mémoire, dont plusieurs pour enfants. Le test de 
Mémoire et d'Apprentissage de Reynolds et Bigler 
(1994) en est un exemple. Il est utilisable à partir de 
5 ans, et comporte une dizaine d'éche11es distinctes, 
dont plusieurs dans les modalités verbale et non ver-
bale. Le test Rivermead de Comportements Mné-
siques en est un autre exemple. Cette batterie, dont la 
forme adulte est utilisable à partir de 11 ans, est axée 
sur la validité écologique en ce sens qu'elle contient 
des tests qui simulent autant que possible les exi-
gences de la vie quotidienne en matière de mémoire. 
Elle génère aussi plusieurs scores dont plusieurs dans 
les modalités verbale et non verbale. Récemment, on 
a développé une version de cette batterie qu'il est 
possible de faire passer à partir de 5 ans. On a fait un 
effort important de normalisation, et des études de 
fidélité et de validité (Wilson, Ivani, Besag et Bryant, 
1993). Ces deux batteries sont distribuées par Wes-
tern Psychological Services. Nous présentons en 
TABLEAU 17-X.- TESTS DE LA FONCTION MOTRICE POUR ENFANTS D'ÂGE SCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) DATE 
Test des Chevilles en Clé voir Tri tes 1977 
Dynamomêtre voir Spreen et 1991 , 1998 
Strauss, 1998 
Test d'Oscillation Digitale voir Spreen et 1991, 1998 
Strauss, 1998 
Test D'Oscillation du Pied voir Tri tes 1977 
Test de Chevilles Purdue voir Spreen et 1991, 1998 
Strauss, 1998 
Wilson, 1982 
Échelle de Coordination Motrice McCarthy 1972 
Échelle de Développement Moteur Lincoln et 1984 
Lincoln-Oseretsky Oseretsyky 
Test d'lmpersistence Motrice Benton, Hamsher, 1983 
Varney et Spreen 
*Voir annexes pour l' adresse des distributeurs et d'autres normes secondaires. 
TABLEAU 17-Xl.- TESTS DE LA FONCTION VISUOSPATIALE POUR ENFANTS EN ÂGE SCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) 
Test Non Moteur de Perception Visuelle Colarusso, R.P., et Hammill, D.D. 
Test de Jugement d'Orientation de Lignes Benton, Hamsher, Varney et Spreen 
Échelle de Performance Perceptive McCarthy 
Test de Discrimination Visuelle Wepman, Morency, et Seidl 
Test d'Orientation Money Money 
Planches de Formes-Papier du Likert et Quasha 
Minnesota (révisé) 
Test de Figures Enchevêtrées voir Spreen et Strauss, 1998 
• Une version française est disponible de l'Institut de Recherche Psychologique. 
•• Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et d'autres normes secondaires. 
DATE 
1972 
1983 
1972 
1976 
1965 
1991 
ÂGES (ANS, MOIS) DISTRIBUTEUR* 
LIC 
5-14 RNL 
5-14 RNL 
LIC 
5-adulte LIC 
PC 
4,2-15,11 Stoelting 
5-11 OUP 
ÂGES (ANS, DISTRIBUTEUR** 
MOIS) 
4-8 WPS,AGS 
7-14 OUP 
2,6-8,6 PC, IRP 
WPS 
7-18 IRP 
JO-adulte CPA, IRP* 
6-13 NLUV 
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TABLEAU 17-Xll. -TESTS DE LA PERCEPTION AUDITIVE NON VERBALE POUR ENFANTS EN ÂGE SCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) DATE ÂGES (ANS, DISTRIBUTEUR* 
MOIS) 
Test de Reconnaissances de Sons Non Verbaux voir Spreen et Strauss, 1998 1991 5-10 NLUV 
Test d'Écoute Dichotique (musique) voir Spreen et Strauss, 1998 1991 2-11 NLUV 
*Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et d'autres normes secondaires. 
TABLEAU 17-XUJ. - TESTS DE LA RECONNAISSANCE VISUELLE D'OBJETS POUR ENFANTS EN ÂGE SCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) DATE ÂGES (ANS, DISTRIBUTEUR* 
MOIS) 
Test de Reconnaissance des Visages Ben ton, Hamsher, Varney et Spreen 1983 6-14 OUP 
Test d'Organisation Visuelle de Hooper Hooper 1958 6-13 Spreen et al, 98 
Test des Visages de Mooney voir Kolb et Wishaw 1990 5-adulte DKC 
*Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et d'autres normes secondaires. 
TABLEAU 17-X1V.- TESTS DE LA PERCEPTION TACTILE POUR ENFANTS EN ÂGE SCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) DATE ÂGES (ANS, MOIS) DISTRIBUTEUR. 
Test de Perception Tactile de Formes Ben ton et al 1983 8-14 OUP 
Test de Performance Tactile voir Spreen et Strauss, 1998 1991 5-10 RNL 
Spreen et al, 98 
Test D'Esthésiométrie à Pression voir Spreen et Strauss, 1998 1991 6-12 Stoe1ting 
1998 
*Voir annexes pour l'adresse des disu·ibuteurs et d'autres normes secondaires. 
TABLEAU 17-XV.- TESTS DE LA PERCEPTION DU CORPS POUR ENFANTS D'ÂGE SCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) DATE ÂGES (ANS, DISTRIBUTEUR* 
MOIS) 
Test d ' Autotopoagnosie de Sem mes voir Kolb et Wishaw 1990 5-adulte WHF 
Test d 'Orientation Droite-Gauche de Benton voir Spreen et Strauss, 1998 1991' 1990 6-adulte NLUV 
voir Ko1b et Wishaw 
Test de Localisation Digitale Ben ton et al 1983, 1991 6-13 OUP 
voir Spreen et Strauss, 1998 1998 Spreen et al, 98 
Discrimination Rapide de la Droite et de la Gauche Rey 1964 6- 16 PUF 
*Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et d'autres normes secondaires. 
TABLEAU 17-XVI.- TESTS DE L'INTÉGRATION VISUOMOTRICE ET DE LA FONCTION VISUOCONSTRUCTIVE POUR ENFANTS D'ÂGE SCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) DATE ÂGES (ANS, MOIS) DISTRIBUTEUR • 
Test Développemental d'Intégration Visuo-Motrice Beery 1989 3-18 MCP 
Test Bender-Gestalt Visuo-Moteur voir Koppitz 1975 5- 11 ,11 WPS 
voir Franzen et Berg, 1989 
et Marley 
Test Percepto-Diagnostique Minnesota Fuller 1982 5- 14 CPP 
Dessin du Vélo voir Kolb et Wishaw 1990 2-adulte WHF 
voir Green berg et al, 1994 1992 
Figure Complexe de Rey-Copie Rey 1959 6-18 CPA 
Os terri eth 1944 4-15 PUF 
Kolb et Wishaw 1990 
Test des Modalités Symboles-Chiffres Smith, 1975 1973 8-17 WPS 
• Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et d'autres normes secondaires. 
Note : plusieurs autres instruments développés en France sont décrits dans Chevrie-Muller et Narbona ( 1996). 
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TABLEAU 17-XVTI.- TESTS DE L'ATTENTION POUR ENFANTS EN ÂGE SCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) DATE ÂGES (ANS, DISTRIBUTEUR** 
MOIS) 
Test d'annulation de Formes Non Verbales* Mesulam 1985 7-11 FAD 
voir Talley et Morris sans date 
Test de Stimulation Simple et Double* Centofani et Smith ? WPS 
Test de Performance Continue Connors 1995 4-70 WPS,MHS 
Test d'Annulation D-2 Brickenkamp 1962 9-60 Editest, HHP 
Test de Performance Auditive Continue Keith 1994 6-11 PC 
Spreen et al, 98 
Test des Jetons De Renzi et al 1962 6- 13 Spreen et al, 98 
Test de Traçage de Pistes Reitan 1985 9-14 NP 
Test des Cubes de Knox Stone et Wright 1980 3-15 IRP 
Note : plusieurs autres instruments développés en France sont décrits dans Chevrie-Muller et Narbona ( 1996). 
*Ces deux tests peuvent être utilisés pour quantifier l'héminégligence . 
.. Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et d'autres normes secondaires. 
TABLEAU 17-XVIII.- TESTS DE MÉMOIRE VERBALE POUR ENFANTS o' ÂGE SCOLAIRE. 
TEST 
Échelle Clinique de Mémoire de Wechsler 
-Mots associés 
-Rappel d 'une histoire (30 min) 
-Rappel de schémas (30 min) 
Mémoire de Phrases (Stanford - Binet) 
Rappel de Mots et Phrases 
Rappel Immédiat d'Une Histoire 
Rappel en Différé d'Une Histoire 
Quinze Mots de Rey 
(Apprentissage) 
(Rappel Différé) 
(Reconnaissance Différée) 
Test de Tri grammes Consonantiques 
Test d' Indices Sélectifs de Buschke 
Échelle Neuropsychologique de Mémoire de Den man 
Batterie d'Efficience Mnésique** 
Test Californien d'Apprentissage Verbal (Enfants) 
*Version française Institut de Recherche Psychologique. 
•• Développé en français. 
AUTEUR(S) DATE 
voir Spreen et Strauss 1991 
Thorndike, Hazen 1986 
et Sattler 
McCarthy 1972 
McCarthy 1972 
McCarthy 1972 
Rey 1964 
voir Forrester et Geffen 1991 
voir Franzen et Berg 1989 
Brown 1958 
Petersen 
voir Spreen et Strauss 1998 
Den man 1984 
Signoret 1991 
Delis, Kramer, 1994 
Kaplan et über 
***Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et d'autres normes secondaires. 
ÂGES (ANS, 
MOIS) 
6-adulte 
10-65 
10-65 
2-23 
DISTRJBUTEUR*** 
PC 
IRP* 
Voir Spreen et 
al, 98 
2,6-8,6 IRP* 
2,6-8,6 IRP* 
2,6-8,6 IRP* 
5-15 PUF* 
9-15 
5- 18 
10-89 
6,6-14,6 
5- 16 
PAR 
Spreen et al, 98 
Spreen et al, 98 
OUP 
Auteur 
Elsevier 
PC 
Plusieurs autres instruments pertinents développés en France sont décrits dans Chevrie-Muller et Narbona (1996). 
tableaux des tests individuels plus spécifiques, clas-
sables aussi bien dans la modalité verbale que non 
verbale. 
Il est évident que dans un contexte francophone, 
l'utilisation des tests construits en langue anglaise 
pose de sérieux problèmes. La communauté franco-
phone mondiale est très mal servie sur ce chapitre. 
Nous disposons de peu de tests raffinés sur les plans 
lexical, phonologique, syntaxique, et surtout, neuro-
diagnostique. L'institut de Recherches Psycholo-
giques, le Centre de Psychologie Appliquée et Édi-
test distribuent plusieurs tests qui sont néanmoins 
pertinents: les Epreuves pour l'Examen du Langage 
permettent d'évaluer l'articulation, la phonologie, 
l'expression, la compréhension et l'acquisition de la 
langue française jusqu'à l'âge de 8 ans; la Trousse 
de Diagnostic et de Rééducation pour les Difficultés 
de Lecture et d'Orthographe s'applique aux enfants 
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TABLEAU 17-XlX.- TESTS DE MÉMOIRE NON VERBALE POUR ENFANTS EN ÂGE SCOLAIRE. 
TEST 
Figure Complexe de Rey (Rappel immédiat et différé) 
Test d'Apprentissage de Formes Géométriques 
Test de Rétention Visuelle-Révisé 
Echelle Clinique de Mémoire de Wechsler -
Différé de 20 Minutes 
Test de Mémoire Auditive de Séquences 
Test de Mémoire de l'Orientation Spatiale 
Batterie d'Efficience Mnésique* 
Échelle neuropsychologique de mémoire de Denman 
Test de Mémoire des Schémas 
• Construit en français. 
AUTEUR(S) 
Rey 
voir Taylor 
voir Kolb et al 
voir Spreen et al 
voir Waber et al 
Rey 
voir Spreen et al 
Benton-Sivan 
Spreen et al, 98 
voir Kolb et al 
Wepman et Morency 
Wepman et Turaids 
Signoret 
Den man 
Graham et Kendall 
•• Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et d'autres normes secondaires. 
TABLEAU 17-XX. -TESTS DE LA SYNTAXE POUR ENFANTS EN ÂGE SCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) 
Test de Grammaire Réceptive Bishop 
Test de Grammaire Expressive (TROG) 
Test de Syntaxe Réceptive Dudley et Delage 
Test de Syntaxe Expressive 
Test de Dépistage des Problèmes de Lee 
Syntaxe (Northwestern) 
Test des Jetons DiSimmi 
voir Spreen et al 
*Test disponible en français. 
**Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et d'autres normes secondaires. 
DATE 
1959 
1969 
1990 
1998 
1986 
1964 
1991 
1991 
1990 
1973 
1975 
1991 
1984 
1968 
DATE 
1982 
1980 
197 1 
1978 
1991 
ÂGES (ANS, DISTRIBUTEUR** 
MOIS) 
5-15 CPA 
Spreen et al, 98 
9-15 PUF* 
7-55 PC 
5-60 PC 
5-8 WPS 
5-8 WPS 
? Elsevier 
10-89 Auteur 
8,6-60 PTS 
ÂGES (ANS, DISTRIBUTEUR** 
MOIS) 
4-12,1 1 CP 
5-9 ABC* 
NUP 
6-13 TRC 
5-9 ABC* 
Plusieurs autres instruments pertinents développés en France sont décrits dans Chevrie-Muller et Narbona ( 1996). 
TABLEAU 17-XX!.- TESTS DE MOTS, SYLLABES OU MORPHÈMES POUR ENFANTS D'ÂGE SCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) DATE ÂGES (ANS, DISTRIBUTEUR* 
MOIS) 
Test de Discrimination Auditive Wepman, J.M. et Reynolds 1986 5-8 WPS 
Test de Discrimination Phonémique 
Test d'Ecoute Dichotique (Mots) voir Spreen et al 1991 2-11 NLVU 
Test d'Articulation Dudley et Delage 1980 5-9 ABC 
Test de schèmes de Lecture et d'Épellation de Boder Boder et J arrico 1982 GS 
Test de Compétance Articulatoire de l'Arizona-Révisé Fudala et Reynolds 1986 3-11 WPS 
*Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et d 'autre normes secondaires. 
Plusieurs autres instruments pertinents développés en France sont décrits dans Chevrie-Muller et Narbona ( 1996). 
de 7 à 11 ans; un des feuillets du Test d'Aptitudes 
Mentales Primaires de Thurstone (version fran-
çaise), l'Échelle de Signification Verbale, s'applique 
aux enfants de Il à 17 ans ; on peut amorcer le 
dépistage de la dyslexie avec le Test d'Analyse de la 
Lecture et de la Dyslexie l'Alouette; plusieurs tests 
de lecture sont aussi disponibles en français (Test de 
Lecture California, Tests Vachon de Lecture, Test de 
Lecture Silencieuse, Test de Niveau d'Orthographe, 
Bilan Qualitatif de l 'Apprentissage de la Lecture); 
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TABLEAU 17-XXII.- TESTS DE L'ACCÈS LEXICAL ET DE LA DÉNOMINATION POUR ENFANTS D'ÂGE SCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) DATE ÂGES (ANS, DISTRIBUTEUR** 
MOIS) 
Test Peabody de Vocabulaire Réceptif Dunn et Dunn 1981 2,6-18 AGS 
voir Dunn, Thériault- 1993 Psycan* 
Whalen, et Dunn 1997 
Test de Fluidité Verbale Phonétique Lussier 1992 8-17 HSJ" 
Test de Dénomination Dudley et Delage 1980 5-9 ABC* 
Vocabulaire Expressif Gardner 1990 5-11 ,11 ATP 
Test de Dénomination de Boston voir Spreen et al 1998 6-12 LF,OUP 
Fluidité Verbale Sémantique (Semantic Verbal Fluency) Halperin et al 1989 6-12 NLUV 
Spreen et al 
Test de Fluidité Verbale de Benton voir Spreen et al 1991 6-13 NLUV 
1998 
Test de Fluidité de Newcombe Kolb et Wishaw 1990 6-18 WHF 
Test Chicago de Fluidité Verbale Kolb et Wishaw 1990 6-18 WHF 
•version française . 
.. Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et d'autres normes secondaires. 
Plusieurs autres instruments pertinents développés en France sont décrits dans Chevrie-Muller et Narbona ( 1996). 
TABLEAU 17-XXJII. - TESTS DE LECTURE (EN FRANÇAIS) POUR ENFANTS EN ÂGE SCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) DATE ÂGES (ANS, DISTRIBUTEUR* 
MOIS) 
Tests Vachon de Lecture : Vocabulaire et Compréhension Vachon Sans date 8-10 IRP 
Échelle Composite de Lecture lnizian IRP 
Bilan Qualitatif d'Apprentissage de la Lecture Campenu-Filio, 1989 6-9 IRP 
F. et Gauthier 
*Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et d'autres normes secondaires. 
Plusieurs autres instruments pertinents développés en France sont décrits dans Chevrie-Muller et Narbona ( 1996). 
TABLEAU 17-XXIV.- TESTS D'INTELLIGENCE POUR ENFANTS EN ÂGE SCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) DATE ÂGES (ANS, DISTRIBUTEUR** 
MOIS) 
K-ABC Kaufman et Kaufman 1983 2,6-12,6 AGS 
Échelle d' Intelligence Wechsler pour Enfants Wechsler 1991 5,0-15,11 PC 
Grégoire* (1992) 
Échelles d'Aptitudes pour Enfants de McCarthy McCarthy 1972 2,6-8,6 IRP* 
Épreuve de Simultanéité Verbale Flessas-Lussier Flessas et Lussier 1995 8-13,11 HSJ 
Échelle d 'Intelligence Stanford-Binet Thorndike et al 1986 2-23 JRP* 
• Version française. 
••voir annexes pour l'adresse des distributeurs et d'autres normes secondaires. 
TABLEAU 17-XXV.- TESTS DE RAISONNEMENT COMPLEXE POUR ENFANTS EN ÂGE SCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) DATE ÂGES (ANS, DISTRIBUTEUR* 
MOIS) 
Test Diagnostique d'Arithmétique Keymath voir Spreen et al 1991 6-10 AGS 
Matrices Progressives de Raven voir Spreen et al 1991 6,6-16,6 PC 
Devinettes K-ABC Kaufman et Kaufman 1983 2,6-1 2,6 AGS 
Batterie UDN-80 : Construction et utilisation des Meljac 1980 ? IRP 
premiers nombres 
*Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et d'autres normes secondaires. 
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TABLEAU 17-XXVI. -TESTS DES FONCTIONS EXÉCUTIVES POUR ENFANTS EN ÂGE SCOLAIRE. 
TEST AUTEUR(S) DATE ÂGES (ANS, DISTRIBUTEUR • 
MOIS) 
Test d 'Assortiment de Cartes Wisconsin voir Spreen et al 1991 6-12 WPS 
Test de Traçage de Pistes voir Spreen et al 1991 8-15 RNL 
Test des Catégories- Livret voir Spreen et al 1991 RNL,PC 
Labyrinthes de Porteus Porte us 1965 3-adulte PC 
Test de Mnémogenèse Autogérée Petrides et al 1982 6-12 Spreen et al, 98 
Test de Fluidité Non Verbale Jones-Gotman et al 1991 5-14 Spreen et al, 98 
Construction de Blocs en 3-D Benton et al 1983 6-12 OUP 
voir Spreen et al 1991 
*Voir annexes pour l'adresse des distributeurs et d'autres normes secondaires. 
Note. On utilisera aussi à bon escient diverses épreuves de sériation gestuelle (Kaufman et Kaufman, 1983; Barry et Riley, 1987), gra-
phique (Waber et Bernstein, 1995) ou rythmique, toutes s' inspirant des travaux neuropsychologiques de Luria (!963, 1973, 1980}, et 
excellentes pour provoquer la persévération due à l' inertie mentale. 
finalement, on peut évaluer les aspects les plus com-
plexes de la conceptualisation verbale avec la ver-
sion pour enfants en âge scolaire du Test de Boehm. 
Le niveau de sophistication cognitive et neuropsy-
chologique des tests diagnostiques de la fonction lan-
gagière est beaucoup plus élevé dans les tests récents 
développés en langue anglaise. Nous pouvons et 
devons nous en inspirer pour le développement 
de nos propres tests en langue française, tout en y 
apportant tous les ajustements (nombreux) dus à la 
structure particulière de la langue française. C'est 
pourquoi ces tests de pointe sont présentés en détail 
dans plusieurs tableaux malgré le fait que la plupart 
de ces tests ne peuvent être appliqués directement ni 
même traduits (sous peine d ' imbroglio) pour usage 
clinique en langue française. 
L'évaluation neuropsychologique de 1' enfant, 
contrairement à celle de l'adulte, n'échappe pas à 
l'omniprésence des tests individuels d'intelligence. 
Pourquoi ? Parce que ces tests sont hautement corré-
lés à la réussite scolaire et parce qu 'ils sont les plus 
fidèles (stables dans le temps), les plus méticuleuse-
ment normés et standardisés, ne laissant que peu de 
place à la méprise. On retrouve une présentation 
intéressante du point de vue neuropsychologique de 
ce qu'est l ' intelligence dans Reynolds (1981) . Il 
peut paraître étonnant que Kaufman et Kaufman 
aient cru justifié de créer, de toutes pièces et à très 
grande échelle, en 1983, un nouveau test d ' intelli-
gence, le K-ABC. Le WISC-R était alors pourtant 
très populaire et avait été validé exhaustivement. 
La raison en est que les Kaufman voyaient l'intelli-
gence comme étant l'expression de l'intégrité céré-
brale. Ils ont donc décidé de bâtir un test d'intelligence 
s'inspirant de la théorie neuropsychologique de 
l ' intelligence, et plus particulièrement des théories 
neuropsychologiques du développement de l'intelli-
gence et de la spécialisation hémisphérique. Les 
auteurs qui les inspiraient étaient Luria (sa théorie 
neuropsychologique des processus séquentiels et 
simultanés), Vygotsky (sa théorie de la zone proxi-
male dans le développement), et Sperry (ses théories 
de spécialisation hémisphérique) (voir le chapitre de 
Reynolds, Kamphaus et Rosenthal, 1989, sur le 
développement et La validité neuropsychologique 
du K-ABC) . On trouve un développement québé-
cois francophone de l'approche des Kaufman dans 
Flessas et Lus si er ( 1995). Ce livre explique com-
ment les auteurs ont développé un test dans lequel 
aucun effort n'est ménagé pour extraire les dimen-
sions séquentielle et simultanée de la capacité 
intellectuelle de l'enfant. Le test s'appuie sur d'im-
portantes normes. 
DÉPISTAGE DES DÉFICITS ET HANDICAPS 
MAJEURS 
L'enfant cérébrolésé ou cérébrodysfonctionnel 
n'est pas toujours testable avec des instruments 
conventionnels. Il peut ne pas comprendre les ins-
tructions, ou avoir des handicaps moteurs qui exclu-
ent la communication fluente, etc. Dans de tels cas, 
on peut faire appel à des instruments d'évaluation 
directe qui sont conçus pour contrer ces problèmes. 
C'est le cas des Échelles développées par Balthazar 
(Proger, 1973) et par Dykes (1980). Par ailleurs, on 
peut adopter une stratégie d'examen direct de type 
neurologique, ou une évaluation basée sur les juge-
ments provenant des parents (tableau 17-XXVII). 
PROBLÈMES DE MAUVAISE FOl EN ÉVALUATION 
NEUROPSYCHOLOGIQUE 
Les enfants sont capables, plus souvent que les 
adultes, de poser des problèmes de non-coopération 
avec l'évaluateur neuropsychologue. Mise à part le 
simple refus de coopération due à une attitude oppo-
sitionnelle, il existe toute une variété de formes de 
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TABLEAU 17-XXVII. - D~PISTAGE GÉN~RAL DE PROBLÈMES 
NEUROPSYCHOLOGIQUES (TESTS OMNIBUS). 
Test de Dépistage Neuropsychologiques de l'Enfant 
(8-13 ans) 
Lowe, Krehbiel , Sweeney, Crumley, Peterson, Watson et 
Rhodes, 1984 
Instrument Clinique d'Évaluation Neuropsychologique 
(12-20 ans) 
Majovski, Tanguay, Russell, Sigman, Crumley et Goldenberg, 
1979a, 1979b) 
Dysfonctions Neurologiques de l'Enfant (3-10 ans) 
Kuhns, 1979 
Examen de Dépistage de l'Enfant d'Âge Scolaire (6-14 ans) 
Peters, Davis, Goolsby, Clements et Hicks, 1973 
Test Rapide de Dépistage Neurologique (5 ans-adulte) 
Mutti, Sterling et Spalding, 1978 
(une version révisée est distribuée par Psychologica/ 
Assessment Resources) 
Échelles Balthazar de Comportements Adaptatifs 
(5-57 ans, déficients mentaux) 
Balthazar, 197 1 
Évaluation Développementale des Handicapés Profonds 
Dykes, 1980 
mauvaise foi. Généralement, la mauvaise foi n'est pas 
très élaborée chez le jeune enfant. Son attitude et ses 
compétences dans le contexte de l'évaluation peuvent 
être compromis par le stress. On sait que de très mau-
vaises conditions de vie d'enfants abandonnés à des 
orphelinats peuvent donner lieu au nanisme psycho-
social. De même, un stress intense et soutenu peut 
provoquer le syndrome de stress post-traumatique. Ce 
syndrome est caractérisé par le retrait social suivant 
un important stress prolongé, hypervigilance, troubles 
du sommeil, culpabilité, troubles de mémoire et de 
concentration, tendance à revivre le traumatisme sur 
un mode symbolique. L'enfant peut se mettre à déve-
lopper des maladies psychosomatiques. La plupart de 
ces maladies psychosomatiques avec composante de 
dysfonction corporelle objective, touchent le système 
digestif, les autres organes internes ou la peau. Une 
forme plus grave et chronique du problème s'appelle 
le trouble somatoforme. L'enfant plus âgé (enfant à 
l 'école) peut même aller jusqu'à développer des 
troubles factices. L'enfant trouve alors consolation 
(sans trop s'en rendre compte) à passer pour fou ou 
pour malade. Finalement, à partir de la puberté ou de 
l'adolescence, la simulation délibérée, planifiée, et 
organisée peut devenir une éventualité. Ce type de 
comportement est typiquement associé à une person-
nalité antisociale. Une forme qui est plutôt associée 
à une mentalité passive-dépendante est la pseudo-
épilepsie. La pseudo-épilepsie est un état convulsif 
engendré volontairement par la personne. Elle ne 
répond typiquement pas aux anticonvulsivants. 
L'EEG est normal, il n'y pas ou peu de confusion 
postictale, d' incontinence, de blessures, ni de mor-
sures de la langue. Les crises se rapprochent des 
moments de stress. La crise comporte du langage vul-
gaire et une posture agressive (tableau 17-:XXYIII). 
BATIERIES DE TESTS NEUROPSYCHOLOGIQUES 
POUR ENFANTS EN ÂGE SCOLAIRE 
On ne peut nier l'intérêt, pour les cliniciens, des 
batteries fixes de tests. Celles-ci offrent les avan-
tages : l) de présenter un ensemble d'instruments 
d'évaluation cohérents sur le plan théorique; 2) de 
fournir un système de cotation à la fois normatif 
cohérent et uniformisé; 3) de simplifier l'achat et la 
maîtrise des instruments d'évaluation; 4) de fournir 
rapidement un corpus clairement identifiable de 
recherche scientifique sur les applications dérivées, 
les démonstrations de validité (et invalidité) ponc-
tuelles, les normes secondaires, etc. Nous sommes 
au courant de 1' existence de quatre batteries fixes, et 
d'une pléthore de batteries éclectiques. Les batteries 
fixes sont ainsi dénommées parce que tous les tests y 
figurant sont développés par le concepteur et s' ins-
crivent dans un système uniformisé de scorage et 
d'interprétation. La plus ancienne des batteries 
fixes, la batterie neuropsychologique Halstead-
Reitan, avait d'abord été conçue pour l'évaluation 
des adultes. Reitan et Woolfsen (1 985) ont déve-
loppé deux variantes pour enfants, la première, la 
Batterie Neuropsychologique Reitan-Indiana est 
conçue pour les enfants de 5 à 8 ans, tandis que la 
seconde, la Batterie Halstead-Reitan pour enfants est 
destinée à l'évaluation des enfants de 9 à 14 ans. 
Cette dernière comporte les tests suivants : Évalua-
tion de la dominance latérale, Test d'aphasie, Test 
des catégories (168 items), Test de performance tac-
tile, Examen sensoriel-perceptif, dynamométrie, 
oscillation digitale, Test de traçage de pistes, Test de 
discrimination des sons langagiers, Test Seashore de 
discrimination de rythmes. La Batterie Reitan-
TABLEAU 17-XXYIII. - COMPLICATIONS DE LA SITUATION 
D'~VALUATION CLINIQUE, EN ORDRE DE GRAVITÉ CROISSANTE. 
Troubles liés au stress : syndrome de stress post-trauma-
tique ; retard de développement 
Troubles somatoformes : somatisation ; conversion; état 
dissociatif; hypochondrie 
Troubles factices à prédominance psychique : syndrome de 
Briquet ; psychose factice (syndrome de Ganser); « pseudolo-
gia fantastica >> 
Troubles factices à prédominance corporelle : syndrome de 
Munchaüsen ; pseudo-épilepsie 
Simulation: fugues faussement justifiées; manœuvres pour 
se protéger des représailles, etc; pseudo-épilepsie 
Note. Voir Braun et Crépeau, 1997, pour un chapitre sur ces sujets. 
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Indiana comporte des versions simplifiées des tests 
susmentionnés (sauf le Test de traçage de pistes, le 
Test de discrimination de sons langagiers et le Test 
Seashore de discrimination de rythmes). Par contre, 
les six nouveaux tests suivants y ont été ajoutés : 
Test de la marche, Test des formes de couleurs, Test 
des matrices progressives, Test d'appariement de 
figures, Test des cibles, et Test de performance indi-
viduelle. Comme c'est le cas pour l'évaluation de 
l'adulte, plusieurs tests peuvent être ajoutés à l'exa-
men (WISC, WPPSI, WRAT, etc). Des normes 
récentes pour cette batterie ont été colligées par 
Leckliter et al (1992). (tableau 17-XXVIII). 
La Batterie Neuropsychologique Luria-Nebraska 
pour Enfants a été développée par Golden (1981) et 
al. On a fait passer la batterie adulte à des enfants, on 
en a retiré les items trop difficiles, et on a crée des 
normes avec 125 enfants normaux. La batterie com-
porte 149 items, au lieu des 269 items pour la batte-
rie «adultes». Cette batterie pour enfants génère 14 
échelles : motricité, rythme, perception tactile, vision, 
langage réceptif, langage expressif, écriture, lecture, 
arithmétique, mémoire, intelligence, signes pathogno-
moniques, dysfonction hémisphérique sensorimotrice 
droite, et dysfonction hémisphérique sensorimotrice 
gauche (tableau 17-XXVlli). 
L'Investigation Neuropsychologique des Enfants 
(NEPSY) a été développée par Korkman ( 1988, 
1994, 1998) probablement en s'inspirant des théories 
neuropsychologiques et développementales de Luria, 
en essayant de respecter la sensibilité légendaire de 
Luria .pour les dimensions qualitatives de la neuro-
psychologie pathologique. Un des principaux objec-
tifs de la démarche fut de s'assurer de la possibilité 
de pouvoir discriminer les divers sous-types de 
troubles de l'apprentissage des jeunes enfants. Kork-
man a retenu ce qui lui semblait le plus utile de 
1' examen de Luri a pour adultes (1966), a développé 
plusieurs sous-tests de son propre chef, et a ajouté à 
sa batterie plusieurs tests existants. Le tout se divise 
en 34 sous-tests, s'appuyant sur des normes prove-
nant de 144 enfants finlandais. L'examen de Majovs-
ki est du même type mais est plus bref (tableau 
17-XXIX). 
On comprend que de nombreux cliniciens et cher-
cheurs optent pour autre solution que ces batteries 
fixes. Ils peuvent, par exemple, préférer utiliser des 
tests développés dans un contexte proprement déve-
loppemental, ou préférer utiliser des tests (WISC, 
McCarthy, Bayley, etc.) s'appuyant sur des normes de 
plusieurs milliers de sujets plutôt que de seulement 
quelques centaines, ou encore travailler avec des tests 
moins dispendieux, etc. Une batterie éclectique est 
n'importe quel groupe de tests provenant de sources 
diverses. Nous renvoyons, au tableau 17-XXX, à 
quelques exemples de batteries utilisées par des 
auteurs américains (Batterie du Michigan, Hooper et 
al, Mattis et al, Hynd et al), canadiens anglais (Batte-
TABLEAU 17-XXIX. - BATIERIES GÉNÉRALES FIXES DE TESTS 
NEUROPSYCOLOGIQUES MULTIPLES POUR ENFANTS. 
Batterie Reitan-lndiana Pour Enfants (5-8 ans) 
Laboratoire Reitan (Reitan et Woolfsen, 1985) 
(voir Selz, 1981, Hooper et Willis, 1989; Nussbaum et Bigler, 
1989, pour des analyses critiques de cette batterie) 
Batterie Halstead-Reitan pour Enfants (9-14 ans) 
(Reitan et Woolfsen, 1985) 
(voir Selz, 198 1, Hooper et Willis, 1989; et Nussbaum et 
Bigler, 1989, pour des analyses critiques de cette.batterie) 
Batterie Loria-Nebraska Pour Enfants (5-12 ans) 
Institut de Recherches Psychologiques 
(voir Golden, 1981 , pour une présentation de cette batterie; 
Hooper et Willis, 1989, pour une analyse critique) 
Instrument Clinique d'Évaluation Neuropsychologique 
(12-20 ans) 
(Majovski et al, 1979) 
(voir Tupper, 1986 pour un compte rendu; voir l'adaptation 
de Lowe et al, 1984, pour enfants de 3 ans et plus) 
L'Investigation Neuropsychologique des Enfants (NEPSY) 
(4 à 8 ans) 
(Korkman, 1988) 
(voir Hooper et Willis, 1989, pour un compte rendu critique) 
TABLEAU 17-XXX.- BATIERIES GÉNÉRALES ÉCLECTIQUES DE 
TESTS NEUROPSYCHOLOGIQUES MULTIPLES POUR ENFANTS. 
Batterie de Mitrushina et al (1999) 
Batterie de Hooper, Hynd et Tramontana (1988) 
voir Hooper et Willis ( 1989) 
Batterie de Mattis, French et Rapin (1975) 
Batterie de Tests Neuropsychologiques du Michigan 
voir Smith, 1975 
Batterie de Hynd, Connor et Nieves (1988) 
Batterie Victoria 
voir Gaddes, 1985 
Batterie de Daigneault et al (1996, 1997)* 
• Tous les tests de cette batterie ont été traduits en français et 
comportent des normes appropriées pour les francophones. 
rie Victoria) et québécois francophones (Daigneault 
et al). 
TESTS INFORMATISÉS ET/OU SYSTÈMES 
INFORMATISÉS DE SCORAGE ET 
D'INTERPRÉTATION 
Peu de cliniciens font un usage suffisamment 
intensif des tests pour qu'ils jugent utile de faire appel 
à des versions informatisées ou des grilles de scorage 
ou d'interprétation. Cela étant dit, une grande institu-
tion hospitalière publique ou privée regroupant plu-
sieurs cliniciens-évaluateurs pourrait tirer profit d'une 
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salle de testing surveillée par un technicien. En effet, 
ces procédures économisent le temps requis pour seo-
rer et pré-analyser les tests. Cet avantage s'applique 
évidemment aux tests plus longs ou ayant des sys-
tèmes complexes de scorage. Il y a un prix à payer 
pour l'utilisation des ordinateurs en évaluation : le 
clinicien ne peut profiter de la situation pour faire des 
observations qualitatives sur son client (résistance à 
la frustration, stratégies désorganisées d'approche aux 
tâches, persévération, etc.), et les tests informatisés 
ont tendance à coûter assez cher. Le tableau 17-XXXI 
présente des tests très courants en neuropsychologie 
clinique qui s'appuient sur des normes ajustées pour 
la version informatisée. Le tableau 17-XXXII pré-
sente des systèmes de scorage et de pré-interprétation 
de tests utiles en neuropsychologie clinique. 
Il existe aussi une multitude de tests informatisés 
sans normes ajustées. La compagnie For Thought 
offre, par exemple, des versions du Test d'Attention 
Sérielle Fixe (PASAT), le Test d'Annulation de 
Boston, le Test de Performance Continue, les 15 Mots 
de Rey, un test complexe de traitement visuospatial, 
un test d'oscillation digitale, un test de poursuite 
visuomotrice, le Test de Traçage de Pistes (Trait 
Making Test), etc. La compagnie Colorado Neuropsy-
chology Tests offre une diversité de tests dont plu-
TABLEAU ) 7-XXXJ.- EXEMPLES DE TESTS NEUROPSYCHOLOGIQUES 
PÉDIATRIQUES ADMINISTRABLES, SCORABLES ET INTERPRÉTABLES PAR 
ORDINATEUR. 
Inventaire de Comportements de l'Enfant (lntegrated 
Professional Systems) 
Inventaire des troubles Al imentaires (Psychological 
Assessment Resources) 
Test Wisconsin d'Assortiment de Cartes (Western 
Psychological Services) 
Test de Performance Continue (Western Psychological 
Services) 
Inventaire de Personnalité pour Enfants (Institut de 
Recherches Psychologiques) 
Note. Ces tests sont livrés avec normes ajustées pour la version 
informatisée. 
TABLEAU 17-XXXll. -EXEMPLES DE SYSTÈMES DE SCORAGE ET 
PRÉ-INTERPRÉTATION DE TESTS. 
WISC-III (Psychologistics, /ne) 
WPPSI (Psychologistics, /ne) 
Échelle d'Intelligence Stan ford-Binet (Psychologistics, /ne) 
Batterie Neuropsychologique Luna-Nebraska (enfants) 
(Western Psychological Services) 
K-ABC (Psychological Assessment Resources) 
Échelles Connors pour Parent et/ou Enseignant 
(Multi-Health Systems) 
Anamnèse Clinique pour Enfants (Integrated Professional 
Systems) 
sieurs de la mémoire implicite et d'apprentissage pro-
cédural. Cette catégorie de tests se prête plutôt mal à 
l'implantation en version papier-crayon. Par contre, 
les ordinateurs offrent un excellent médium pour ce 
genre de tests qui sont utiles pour l'étude des fonc-
tions cognitives des structures telles les noyaux gris 
de la base et le cervelet. On trouve un bon compte 
rendu de l'application des ordinateurs à l'évaluation 
psychologique de l'enfant dans Moreland (1990). 
TESTS COGNITIFS ET NEUROPSYCHOLOGIQUES 
POUR ADOLESCENTS 
Développer des instruments d'évaluation cognitive 
spécifique pour les adolescents est l'objet de contro-
verses (tableau 17-XXXIII). Sur les trois batteries de 
tests neuropsychologiques de Reitan, une s'applique à 
la puberté et au début de l'adolescence, tandis que 
seule la batterie pour adultes peut s'appliquer à la fin 
de l'adolescence. La particularité des adolescents n'est 
peut-être pas tant dans la sphère des aptitudes cogni-
tives brutes (mémoire, discrimination perceptive, 
TABLEAU 17-XXXIII. -TESTS CONÇUS SPÉCIFIQUEMENT POUR 
L'ÉVALUATION DES ADOLESCENTS. 
Échelle de Sévérité de Consommation d'Alcool (Alcolzol 
Rating Sc ale) 
(voir Schwartz et Wirtz, 1990). Psychological Assessment 
Resources 
Inventaire d'Utilisation des Drogues (Drug Use Screening 
Inventory) 
(voir Tarter et al, 1994) 
Inventaire des Mécanismes de Défense (Defence 
Mecllanism lnventory) 
(voir Recklitis et al, 1995) 
Inventaire Bref de Symptômes Psychiatriques (Brief 
Symptom Inventory) 
(voir Canetti et al, 1994) 
Échelle Yale-Brown de Symptômes Obsessionnels-
Compulsifs (Adolescent version of the Yale-Brown 
Obsessive Compulsive Scale (CY-BOCS) 
(voir Hanna, 1995) 
Échelle Birleson de Dépression (Birleson Depression Self· 
Rati11g Scale (DSRS) 
(voir lvarsson et al, 1994) 
Inventaire d'Aptitudes à Résoudre des Problèmes Sociaux 
(Social Problem Solving Inventory (SPSI) 
(voir Sadowski et al, 1994) 
Échelle de Cotation de Problèmes Adolescents (Adolescent 
Bellavior Cllecklist) 
(voir Demb et al, 1994) 
Guilford-Zimmerman temperament survey 
(voir Guilford et Zimmerman, 1 978).• 
Inventaire Multiphasique de Personnalité du Minnesota-
Adolescents 
(Hathaway et Monachesi, 1963) 
• Celte échelle est disponible en français du Centre de 
Psychologie Appliquée. 
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fonctions exécutives, motricité, etc.) que dans le raffi-
nement de la personnalité, de la structure morale, du 
degré d'expression des psychopathologies. C'est sans 
doute pourquoi la plupart des tests ciblés pour adoles-
cents se situent dans ces domaines. L'ambivalence que 
l'on ressent dans l'évaluation des adolescents se 
reflète par exemple dans les utilisations que l'on fait 
de l'important test de personnalité MMPI. Bien qu'il 
existe une version pour adolescents, on continue à 
développer des échelles accessoires pour adolescents 
à partir de la version pour adultes. 
Il existe cependant plusieurs échelles d'adaptation 
qui permettent de mesurer un large éventail de pro-
blèmes de compétence intellectuelle et de déséqui-
libre mental ou affectif chez l'adolescent déficient 
mental. Trois de ces échelles ont été validées pour uti-
lisation en langue française (tableau 17-XXXIV). 
TABLEAU 17-XXXIV.- ÉCHELLES D'ADAPTATION POUR L'ADO-
LESCENT DÉFICIENT MENTAL. 
ÉCHELLE 
Échelle Québécoise des 
Comportements Adaptatifs 
Échelle d'Évaluation de 
l'Autisme 
Échelle d'Évaluation des 
Dimensions du Comportement 
RÉFÉRENCE 
Maurice, Morin et Tassé, 
1993 
Schop1er et al, 1988 
Bullock et al, 1992 
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Chapitre 18 
EFFETS DES HANDICAPS VISUELS 
SUR LES DÉVELOPPEMENTS COGNITIF ET CÉRÉBRAL 
La prévalence de la cé~ité est estimée à 225 cas par 
100 000 naissances aux Etats-Unis, ce qui en fait une 
affection très importante (Department of Health, 
Education and Welfare, 1976). La cécité recouvre un 
grand nombre de problèmes particuliers pour le neu-
ropsychologue, car le monde des aveugles est telle-
ment différent de celui des voyants que ces derniers 
doivent faire des efforts importants pour comprendre 
correctement et traiter avec équité un patient aveugle. 
Par ailleurs, la cécité offre à la neuropsychologie du 
développement une expérimentation naturelle radi-
cale pour comprendre l'importance de la perception 
visuelle dans le développement du cerveau et dans 
l'émancipation de la personne. 
CAUSES DE LA CÉCITÉ 
Trop souvent, le néophyte a tendance à croire que 
la cécité n'est rien d'autre que la perte de la vision. Si 
tel était le cas, tout serait plus simple. Mais les choses 
sont évidement plus compliquées que cela. Nous 
aurons plusieurs occasions de montrer que la cécité 
fait souvent partie d'un agrégat de problèmes dépas-
sant la simple non voyance. Une des façons de s'en 
rendre compte est de connaître la diversité des causes 
de la cécité. De nombreuses causes de cécité sont 
dites «rétrorétiniennes ». Lorsque tel est le cas, c'est 
le système nerveux central qui est atteint. On com-
prendra donc facilement qu'il serait bien étonnant que 
seul le système visuel soit touché dans de tels cas. Les 
causes les plus communes de la cécité sont présentées 
au tableau 18-I. 
SPÉCIALISATION HÉMISPHÉRIQUE CHEZ LES 
AVEUGLES 
Larsen et Hakonsen (1983) ont proposé un modèle 
curieux de la spécialisation hémisphérique des 
TABLEAU 18-1. -CAUSES DE LA CÉCITÉ. 
Malformations congénitales : hydrocéphalie congénitale, 
encéphalocèle, hydranencéphalie, microcéphalie, hypoplasie 
du nerf optique, porencéphalie 
Thmeurs : gliome cérébral, craniopharyngiome, gliome 
optique, méningiome préoptique, rétinoblastome 
Neuroectodermoses : maladie Sturge-Weber, sclérose 
tubéreuse, neurofibromatose, maladie de Hippei-Lindau 
Infections : rubéole, cytomégalovirus, toxoplasmose, gono-
coque périnatal , névrite optique virale, choriorétinite, 
méningo-encéphalite 
Maladies sytémiques : leucémie, hypematrémie, galactosémie, 
diabète 
Maladies neurodégénératives : leucodystrophies, maladies 
démyélinisantes, dégénérescences rétiniennes et optiques 
Traumatismes : contusions, commotions, lacérations, 
hémorragies 
Drogues et agents toxiques : encéphalopathie satumine, 
ingestion de méthanol 
aveugles. Ils ont remarqué qu ' ils lisent mieux le 
Braille avec leur main gauche, probablement à cause 
de l'importance du traitement spatial de ce type d'écri-
ture (Perrier, Belin et Larmande, 1988; Wilkinson et 
Carr, 1987; Sampaio et Philip, 1995, pour des résul-
tats similaires). De là plusieurs auteurs ont imaginé 
que les aveugles devaient avoir une plus grande équi-
potentialité des hémisphères (moins de spécialisation) 
en général, parce que leur monde est dépourvu du 
vécu correspondant à ce qui est le plus latéralisé dans 
les hémisphères cérébraux (c'est-à-dire l'avantage 
hémisphérique gauche des voyants pour le traitement 
visuel des caractères latins). Perrier, Belin et Lar-
mande (1988) ont décrit un cas qui est devenu ale-
xique pour le Braille après une lésion de l'hémisphère 
droit. Karavatos, Kaprinis et Tzavaras (1984) ont 
trouvé que l'habituel avantage de l'oreille droite en 
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écoute dichotique de stimuli verbaux avait tendance à 
se renverser à mesure que les sourds maîtrisent la lec-
ture du Braille. Ils ont conclu que c'était l'effet de la 
contribution hémisphérique droite au Braille qui 
débordait sur le traitement auditif et en renversait gra-
duellement l'organisation cérébrale pendant le déve-
loppement. D'autres auteurs avaient d'ailleurs déjà 
observé que les aveugles sont moins latéralisés que les 
voyants en écoute dichotique (Larsen et Hakonsen, 
1983). Il ne faut toutefois pas trop se hâter de généra-
liser l'idée selon laquelle les aveugles congénitaux 
auraient une spécialisation hémisphérique distincte 
des sujets voyants. Par exemple, Griffiths et Woodman 
( 1985) ont étudié des aveugles congénitaux en ce qui a 
trait à leur disposition à «regarder» vers la droite ou 
la gauche pendant des épreuves verbales ou non ver-
bales. Les aveugles manifestaient le même genre 
d'asymétrie du regard (déviation à droite pour les 
épreuves verbales et à gauche pour les épreuves non 
verbales) que les voyants. Marcotte et al (1992) ont 
réalisé une épreuve de doubles tâches chez des 
aveugles congénitaux et des voyants. L'épreuve de 
vocalisation devant être réalisée en même temps 
qu'une diadococinésie digitale a donné le même effet 
d'interférence à la main droite mais pas à la main 
gauche, tant chez les aveugles que chez les voyants. 
Par ailleurs, Birchmeier ( 1985) a présenté un cas, 
aveugle congénital, qui après une lésion ischémique 
de l'aire de Wemicke gauche a développé une aphasie 
et une alexie du Braille. Signoret et al (1987) ont aussi 
décrit un cas aveugle qui est devenu alexique pour le 
Braille après une lésion temporopariétale gauche. 
On ne doute pas que la cécité, surtout très précoce, 
impose sa propre réorganisation cérébrale. Mais cette 
réorganisation peut être autant intra- qu'interhémi-
sphérique- comme c'est le cas aussi pour la surdité 
précoce d'ailleurs. Par exemple, Uhl et al (1994) ont 
réalisé une investigation de potentiels évoqués chez 
des aveugles et voyants. Ils ont trouvé que les 
aveugles semblaient utiliser davantage leur cortex 
occipital pour générer une sorte d'imagerie mentale 
pendant des épreuves tactiles. 
VISION SUBLIMINALE(« BL/NDSIGHT••) CHEZ 
LES AVEUGLES 
On sait qu'il existe deux voies visuelles chez l'hu-
main : la plus importante, de loin, est la voie rétino-
géniculostriée, sans laquelle on devient aveugle; la 
seconde, plus primitive et moins importante, est la 
voie rétinotectale, qui sous-tend certains traitements 
de la discrimination de l' intensité lumineuse, certains 
mouvements oculaires et la réaction pupillaire. Lors-
que la première voie est partiellement détruite ou 
interrompue, et que la seconde est intacte, il arrive 
que l'on puisse, dans certaines conditions expérimen-
tales et malheureusement très artificielles, prouver 
l'existence d'une vision subliminale limitée, dont 
l'aveugle n'a pas conscience. Typiquement, la 
démonstration est faite en forçant le patient aveugle à 
faire un choix entre deux dénominations d'un stimulus 
visuel : bien qu'il se défende d'avoir vu quoi que ce 
soit, le patient aveugle arrive néanmoins à choisir la 
bonne réponse plus souvent que par hasard (Marshall 
et Halligan, 1988). La recherche actuelle sur ce phé-
nomène s'efforce de déterminer les limites de cette 
perception subliminale, pour, entre autres raisons, 
déterminer dans quelle mesure la vision résiduelle est 
gérée par le cortex visuel (occipital) résiduel ou dans 
les voies sous-corticales (Shefrin et al, 1988; Brent et 
al, 1994). 
PROBLÈMES SPÉCIAUX DANS L'ÉVALUATION 
DES AVEUGLES 
L'évaluation neuropsychologique des non-voyants 
est encore plus difficile que celle des malentendants. 
La vaste majorité de nos tests nécessite la vision. Il 
est aussi très important pour le neuropsychologue 
d'être sensibilisé au fait que le déficit visuel primaire 
incomplet peut prendre diverses formes, c'est-à-dire 
relever de mécanismes distincts. Le tableau 18-11 
illustre certaines des fonctions visuelles primaires qui 
peuvent être atteintes chez le jeune enfant. Si le psy-
chologue soupçonne que l'une de ces fonctions pour-
rait être atteinte, il est de son devoir de recommander 
une consultation en ophtalmologie. 
Le neuropsychologue clinicien doit aussi être en 
mesure d'identifier et mesurer les déficits perceptivo-
cognitifs. Ce sont toujours des désordres neurogènes. 
On les appelle généralement des agnosies. Le tableau 
18-ill brosse un portrait des agnosies visuelles. 
Il est utile dans le cas de la cécité de ne pas exagé-
rer ni sous-estimer les difficultés que rencontrera 
l'enfant dans la poursuite de son cheminement sco-
laire. Une chose est certaine, l' obstacle est plus lourd 
à assumer que la surdité. Ceci est attribuable au pour-
centage d'emploi plus élevé chez les adultes sourds 
TABLEAU 18-Il. - ASPECTS DE LA COMPÉTENCE VISUELLE PRI-
MAIRE. (VOIR AUSSI FEWELL, 1983). 
Réflexe de clignement 
Convergence 
Déplacement du regard 
Mémoire visuelle 
(ex :parents) 
Préférence limitée pour 
un champ 
Appariement de couleurs 
Réaction pupillaire 
Dominance oculaire limitée 
Poursuite oculaire 
Balayage oculaire 
Préhension visuellement guidée 
Poursuite visuelle d'objets 
mouvants 
Mémoire visuelle d'objets 
stationnaires 
Appariement de formes 
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TABLEAU 18-IIl. - SOMMAIRE DES PRINCIPALES AGNOSIES VISUELLES. VOIR AUSSI KOLB ET WISHAW, 1995. 
TYPE D'AGNOSIE FONCTION ATIEINTE SITES LES PLUS PROBABLES DE LÉSION 
Agnosie des objets 
Agnosie des dessins 
Prosopagnosie 
Agnosie des couleurs 
Anomie des couleurs 
Achromatopsie 
Agnosie visuospatiale 
Topoagnosie 
Nomination, utilisation ou reconnaissance des objets 
Reconnaissance d'un dessin 
Aires 18,19,20,21 à gauche+ le corps calleux 
Aires 18,19,20,21 à droite 
Reconnaissance des visages 
Association des couleurs aux objets 
Nomination des couleurs 
Distinction des teintes 
Vision stéréoscopique 
Représentation topographique 
que chez les aveugles (Lou, 1982). On voit au tableau 
18-IV que la cécité rend plus difficile, mais pas 
impossible, la poursuite des études. 
La relation parent-enfant est appauvrie par la cécité 
de l'enfant, ce dernier réagissant beaucoup moins aux 
soins. Il ne faut pas oublier que le langage de l'enfant 
aveugle sera lui-même influencé par son handicap. Par 
exemple, il aura une très rudimentaire maîtrise de la 
communication non verbale (expression faciale, ges-
tuelle, posture). Le langage formel revêtira, dans ces 
conditions, une importance éventuellement exagérée, 
et Je tout fera que la socialisation de 1' enfant sera plus 
difficile. La présence moins ressentie de l' interlocu-
teur portera J'enfant aveugle au verbalisme, faute de 
référant, ainsi qu'à divers maniérismes (doigts dans 
les yeux, bercement, mouvements stéréotypés des 
mains, hochements, etc.)- qui auront tendance à rester 
sans correction à cause de la pauvreté de la rétroaction 
sociale. Ce problème pourra même se refléter dans sa 
grammaire, par un retard de la maîtrise des tournures 
«je» et «tu». Certains enfants aveugles utilisent spon-
tanément des cris stridents pour J'échoguidage- un 
trait de comportement souvent mal compris par 1 'en-
tourage. La cécité ne favorise pas la mobilité, ce qui 
implique que l'enfant aveugle connaît généralement 
un léger retard du développement psychomoteur. 
En ce qui concerne l'intelligence, des études sur de 
grands groupes d'aveugles ont été réalisées avec des 
échelles telles celle de Cattell, celle de Kuhlmann, 
l'Échelle Hayes-Binet, ainsi que l ' Échelle de Com-
portements Adaptatifs de Vineland. On constate que 
TABLEAU 18-JV. - SCOLARJTÉ DES PERSONNES AVEC HANDICAPS 
SENSORIELS. 
EDUCATION* (P.) 00) 
ANNÉES D'ÉDUCATION 
Population 8 9-11 12 
Sans restriction de l'activité 14 19 38 
Déficit visuel•• 45 15 22 
Déficit auditi~·· 32 20 23 
• (DHEW Vital and Health Statistics, 1977). 
•• 14 p.IOO: déficit visuel sévère. 
••• 27 p. lOO: durs d'oreille, llp.JOO: sourds. 
13-15 > 16 
15 13 
8 8 
12 8 
Aires 18, 19,20,21,37 bilatéralement 
Aires 18,19 à droite 
Zones du langage ou connexions des aires 18,19,37 
Aires 18,19,37 
Aires 18,19,37 à droite 
Aires 18,19,37 à droite 
dans l'ensemble, il n'y a qu'un léger glissement de la 
distribution des aptitudes, vers le bas, bien entendu, 
d'environ deux à trois percentiles. Toutefois, parmi ce 
grand ensemble, les enfants institutionnalisés présen-
tent un tableau beaucoup moins encourageant, car ils 
ont un niveau de performance situé, le plus souvent, 
entre les 40e et 6Qe percentiles, sur ces échelles. 
Chez les aveugles, deux facteurs jouent contre 
1 ' harmonie interpersonnelle et l'équilibre émotionnel. 
D'abord, parce qu'il existe chez eux une proportion 
assez importante de cas avec dommages cérébraux, 
la dimension interpersonnelle-affective peut être 
perturbée comme c'est Je cas dans n'importe quelle 
population d'enfants cérébrodysfonctionnels. Deu-
xièmement, il n'est pas étonnant que le terrible han-
dicap de la cécité représente un stress déstabilisant. 
On les prend parfois, à tort, pour des autistes. Il est 
intéressant de constater que les aveugles s'adaptent 
mieux à des classes spéciales pour aveugles qu'à des 
classes ordinaires - dans lesquelles ils ne trouvent pas 
d 'amis et se font même ostraciser. Les parents bien 
intentionnés seraient mieux avisés de ne pas chercher 
à tout prix les conditions de l'intégration à outrance ... 
(Spreen, Risser et Edgell, 1995). Le tableau 18-V fait 
état des psychopathologies associées à la cécité en 
ordre décroissant de prévalence. 
TABLEAU 18-V. - PSYCHOPATHOLOGIES ASSOCIÉES À LA CÉCITÉ. 
SOURCE: KING BH, GALE BM (1998). BLINDNESS AND SEVERE 
VISUAL IMPAIRMENT (PAGE 863). IN : CE COFFEY, RA 
BRUMBACK (EDS), TExTBOOK OF PEDIATRIC NEUROPSYCHIATRY. 
WASHINGTON, AMERICAN PSYCHIATRIC PRESS. 
DIAGNOSTIC NOMBRE DE CAS PoURCENTAGE 
(15 CAS ONT REÇU 
DEUX DIAGNOSTICS) 
Aucun diagnostic 37 43 p. lOO 
Déficience mentale 16 18,6p. l00 
Désordre congénital 13 15,1 p. LOO 
Difficulté d 'ajustement 9 10,5 p. lOO 
Trouble de personnalité 7 8,1 p. LOO 
Trouble de comportement 6 7,0p.IOO 
Syndrome organique cérébral 5 5,8 p.IOO 
Psychose 3 3,5 p. LOO 
Réaction névrotique 3 3,5 p. lOO 
Symptôme <<spécial» 2 2,3 p. lOO 
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TABLEAU 18-VI. - PROBLÈMES DE PERCEPTION TACTILE AFFECTANT LES ENFANTS AVEUGLES. 
PROBLÈME EXPLICATION 
Estimation des grandeurs et proportions Les aveugles ne peuvent jauger la grandeur relative des composantes d'un objet que 
séquentiellement, en tâtant 
Compréhension de la fragilité 
Compréhension du mouvement 
Les bulles de savon ne signifient pratiquement rien pour les aveugles 
Les aveugles ne bénéficient pas de l'expérience du sport, conduite automobile, etc., et 
connaissent mal les rapports de vitesse 
Distinction figure-fond Les aveugles ne peuvent aisément distinguer une forme tridimensionnelle d'un objet 
bidimensionnel 
On pense souvent, à tort, que la fonction somesthé-
sique se développe de façon extraordinaire chez l'en-
fant aveugle. ll existe des interactions entre la vision et 
le toucher qui sont nécessaires pour le plein épanouis-
sement de la perception tactile. Des exemples de pro-
blèmes de perception tactile des enfants aveugles sont 
résumés au tableau 18-VI. 
Avant d'entreprendre une évaluation neuropsycholo-
gique exhaustive d'un enfant aveugle depuis la nais-
sance, il serait utile pour le neuropsychologue de 
comprendre les forces et faiblesses perceptivocognitives 
relatives et typiques de ce type de patient. Le tableau 
18-vn ne fait que résumer grossièrement la situation. 
TABLEAU 18-VIl. - EXEMPLES DE FORCES ET FAIBLESSES PER-
CEPTIVO-COGNITIVES DE L'ENFANT CONGÉNITALEMENT AVEUGLE. 
Forces 
Capacité normale de rotation mentale 
Capacité verbale normale en général (lexicale, syntaxique, 
pragmatique) 
Mémoire verbale normale ou supérieure (surtout si dépourvue 
de références à ce qui doit être vu) 
Raisonnement formel 
Faiblesses 
Déficit de la représentation de la notion de perspective 
Déficit de la représentation des relations spatiales euclidiennes 
Raisonnement sur des objets concrets 
TABLEAU 18-VITI. -EXEMPLES DE TESTS NE REQUÈRANT PAS LA VISION. 
INTELLIGENCE 
Certains sous-tests de Échelle d'Intelligence Wechsler pour 
Enfants 
(ex: similitudes, information, jugement, vocabulaire, empan 
numérique) 
K-ABC (même principe) 
Échelle d'Intelligence Stanford-Binet (même principe) 
MÉMOIRE VERBALE 
Échelle Clinique de Mémoire de Wechsler (différé de 20 minutes) 
Paires Associées - ECMW 
Mémoire de Phrases (Stan ford- Binet) 
Rappel de Mots et Phrases (McCarthy) 
Rappel Immédiat d'Une Histoire (McCarthy) 
Rappel en Différé d'Une Histoire (McCarthy) 
Quinze Mots de Rey (AVLT - FormA - Apprentissage) 
Quinze Mots de Rey (AVLT- FormA- Rappel différé) 
Quinze Mots de Rey (AVLT- FormA- Reconaissance 
différée) 
Test d'Indices Sélectifs de Buschke 
Vocabulaire (WISC-III) 
MOTRICITÉ 
Dynamomètre 
Test d'Oscillation Digitale 
Test d'impersistence Motrice 
ATTENTION 
Test de Rythme de Seashore 
Fluidité verbale 
Test de Performance Tactile 
Note : voir les annexes pour plus de détails sur ces tests. 
TRAITEMENT DE MOTS, SYLLABES OU MORPHÈMES 
Test de Discrimination Auditive 
Test d'Ecoute Dichotique 
Test de Discrimination Phonémique (Wepman) 
ACCÈS LEXICAL 
Test de Fluidité Verbale Phonétique 
Fluidité Verbale Sémantique 
Test de Fluidité Verbale de Ben ton 
Test de Fluidité de Newcombe 
Test Chicago de Fluidité Verbale 
PERSONNALITÉ ET COMPORTEMENT ADAPTATIF 
Échelle de Cotation Connors 
Échelle de Cotation des Comportements de Achen bach 
Échelles Vine! and de Comportements Adaptatifs 
Inventaire Développemental du Minnesota 
Échelles des Comportements Indépendents 
Échelle de Cotation de Problèmes du Comportement 
Inventaire de Dépression pour Enfants de Beek 
Échelle de Comportements Adaptatifs 
PERCEPTION AUDITIVE NON VERBALE 
Test de Reconnaissances de Sons Non-Verbaux 
Test d'Ecoute Dichotique 
PERCEPTION DU CORPS 
Test d'Orientation Droite-Gauche de Benton 
Test de Localisation Digitale 
PERCEPTION TACTILE 
Test de Performance Tactile 
Test d'Esthésiométrie à Deux Points 
EFFETS DES HANDICAPS VISUELS SUR LES DÉVELOPPEMENTS COGNITIF ET CÉRÉBRAL 331 
Comment réaliser une évaluation neuropsycholo-
gique d ' un enfant aveugle? Il est évident que l'éva-
luation sera limitée et difficile à interpréter. Il existe 
néanmoins plusieurs tests ou sous-tests qui ne font 
pas appel à la vision. Nous en présentons une brève 
liste au tableau 18-VIII. 
Peu de tests ont é té développés spécifiquement 
pour évaluer les compétences des aveugles. Max field 
et Buchholz (1957) ont développé une adaptation de 
l'Échelle de Maturité Sociale de Vineland spécifique-
ment pour les aveugles, la Maxfield-Buchholz Social 
Maturity Scale for Preschool Blind Children. On 
trouve, en annexe du chapitre de Hart (1983) une liste 
de ressources pour l'évaluation des aveugles. Par 
ailleurs, pour 1 'estimation des aptitudes scolaires, 
Newland (1 97 1) a développé un test pour les aveu-
gles dont les normes portent sur les enfants de 6 à 16 
ans, et Sattler (1986) offre une entrevue semi-structu-
rée avec les parents d' un enfant aveugle. Des tests 
développés spécifiquement pour l'évaluation des 
aveugles sont présentés au tableau 18-IX. 
Priee, Mount et Co les ( 1987) ont écrit un article sur 
l'évaluation neuropsychologique des aveugles. Mal-
heureusement cet article ne porte pas spécifiquement 
sur l'évaluation des enfants. Toutefois Daugherty et 
Moran (1982) se sont penchés spécifiquement sur la 
question l'évaluation neuropsychologique des enfants 
aveugles et mal-voyants. 
INTERVENTION AUPRÈS DES AVEUGLES 
L' intervention auprès des aveugles s' inspire peu de 
la neuropsychologie . On cherche avant tout à per-
mettre aux aveugles de poursuivre leurs études !e plus 
longtemps possible en leur fournissant les mêmes 
informations et apprentissages qu' aux autres enfants 
par les autres modalités (auditive et somesthésique). 
T ABLEAU 18-I X . - TESTS POUR ENFANTS AVEUGLES. 
INTELLIGENCE• 
Échelle d' Inte lligence Haptique (Shurrager ct Shurrager), 
Test de blocs Stanford-Ohwaki-Kohs pour Aveugles (Su inn et 
Dautermann), Test Tactile de Concepts de Base (American 
Printing House for the Blind) 
AFFECTIVITÉ 
Inventaire des Facteurs émotio nnels (Bauman), Échelle 
d'Anxiété pour Aveugles (Hardy) 
APTITUDE SCOLAIRE 
Test d ' Aptitude d 'Apprentissage pour Aveugles (New land) 
I MAGE DU CORPS 
Image Corporelle de l'Enfant Aveugle (Cratty et Sa ms) 
MATURJTÉ SOCIALE 
Échelle de Maturité Sociale pour Enfant Préscolaire Aveug le 
(Max field et Buchholz) 
l NTÉRÉTS 
Inventaire d ' Intérêts PRG 
Note. Tous les tests mentionnés à ce tableau, ainsi que leurs dis-
tributeurs commerciaux, sont dans Weaver ( 1984). 
• Dekker, Drenth et Zaal ont développé et normalisé en 1990 un 
test d'intelligence spécifiquement pour les aveugles. Sur le plan 
technique, ce test, l' Inte lligence Test Series for Blind and Low 
Vision Children (ITVIK) est excellent (voir les publications de 
Dekker et al à ce sujet, 1990, 1991, 1993). 
Ce sont les instituts pour aveugles qui gèrent ces 
interventions (tableaux 18-X et 18-XI). 
On trouvera d 'autres informations dans des publi-
cations sur du matériel pédagogique adapté à la sco-
larisation des aveugles, ainsi que sur les formules de 
services adaptatifs à domicile, scolaires et résidentiels 
dans· Fewell et Carlson (1983). 
T ABLEAU 18-X. -ÉQUIPEMENT ET MATÉRIEL POUR ENFANTS AVEUGLES DANS UNE CLASSE RÉGULIÈRE DE LA PREMJÈRE ANNÉE SCOLAIRE 
À LA SIXIÈME. 
Dactylo pour le Braille. Dactylo conçue pour embosser le papie r avec les caractères Braille. Le papier est plus robuste que le 
papie r ordinaire, de façon à permettre le passage des mains lectrices à plusieurs reprises. 
Lectures de base. Divers textes, les plus courants, pour les enfants de niveaux préscolaire et primaire ont été convertis en Braille. 
Ardoise arithmétique. Des cubes de type Braille peuvent être insérés à l'intérieur des cellules de l'ardoise (ex : 150 cubes pour 
chaque ardoise). 
Ardoise de pupitre en Braille. Il en existe plusieurs formats dont un de 4 lignes/37 cellules. Cette ardoise comporte un tableau, 
un guide Braille e t un stylo; elle permet à l 'étudiant d 'écrire en Braille à la main. 
Grande carte géographique en relief. Ceci peut comporte r une carte ferme en caoutchouc, dont les frontières entre les états 
sont coupées à la manière d' une scie à chantourner. Les dimensions sont approximativement 80 cm X 100 cm. 
Ensembles de cartes. L'Amérique du Nord, l' Asie, l'Amérique du sud et l' Afrique sont représentées par 2 cartes chacune, J' une 
topographique e t l'autre politique. Les cartes restantes sont seulement des cartes politiques et couvrent le Moyen-Orient et 
l 'Australie. Ces cartes sont gaufrées et rossées pour les rendre plus durables. Elles sont marquées par une clé de Braille qui est 
fournie avec chaque ensemble. 
Reproducteur de livre parlant. Les aveugles peuvent emprunter, en bibliothèque, des livres parlants (sur cassette audio). 
Enregistrements à vocation pédagogique. Dans chaque pays (industrialisé) on trouve une partie du cursus scolaire enregistrée 
sous forme sonore. 
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TABLEAU 18-XI. -ÉQUIPEMENT ET MATÉRIEL POUR ENFANTS AVEUGLES DANS UNE CLASSE RÉGULIÈRE DE NIVEAU SECONDAIRE. 
Solides et surfaces géométriques. Ensemble de formes géométriques souhaitable pour que l'enfant aveugle acquiert les concepts 
relatifs à ces formes à travers son sens tactile. L'enfant voyant est en mesure d'acquérir divers concepts à partir d' images et de 
diagrammes, alors que l'enfant aveugle dépend d 'objets tangibles pour acquérir des concepts similaires. 
Rapporteur en Braille. Fait de celluloïde semi-circulaire, avec rayon d'environ 7 cm x 15 cm, et pivot au centre du rapporteur. 
On y trouve en suré levé des points de Braille individuels tous les 5 degrés, des points doubles tous les 10 degrés, des points 
triples à 45 , 90 et 135 degrés. Ce rapporteur ne peut toutefois être utilisé pour de fines mesures. 
Matériel CVH Relievo. Avec ce procédé, les cartes, jeux, etc. peuvent être convertis pour rendre possible la lecture tactile. Les 
lignes surélevées sèchent en deux jours, gardant leur flexibilité. L'ensemble Relievo inclut trois types de peinture, cônes pour 
appliquer la peinture, grains lustrés et tableau d'instructions. 
Ensemble servant à dessiner des lignes surélevées. Cet équipement permet à la personne aveugle de dessiner ou d'écrire tout 
en sentant tactilement les lignes sur la surface utilisée. Un crayon à pointe sèche et un paquet de feuilles acétates qui servent de 
<<papier>> sont fourn is avec l'ensemble. Ceci est recommandé pour l'apprentissage des mathématiques au niveau secondaire. Les 
professeurs peuvent y trouver diverses utilisations pour des enfants de niveau moins élevé- comme le traçage de diagrammes 
simples ou de croquis en vue de démonstrations. 
Compas de graphiste. Compas de haute qualité avec crayon à bille à utiliser avec l'ensemble de dessin de lignes surélevées. 
Ardoise de marquage de graphiques. À utiliser avec l'ensemble de dessin de lignes surélevées. Peut être utilisée à la fois 
comme échelle et comme système de traçage. 
Règle à calculer en aluminium. Règle graduée. Des nombres en Braille sont inscrits. Des marques surélevées sont ordonnées 
pour permettre aux ongles de se placer dans les cannelures appropriées. 
Tableau d'écriture script. Guide de traçage avec manuel. Le manuel a été pensé pour apprendre aux individus aveugles à écrire 
à l'aide d'un crayon. Le développement du cours a insi que les procédures d 'utilisation du crayon et du tableau sont discutés. 
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Chapitre 19 
EFFETS DES HANDICAPS AUDITIFS SUR LES 
DÉVELOPPEMENTS COGNITIF ET CÉRÉBRAL 
Sur le plan clinique, sans une formation en matière 
de handicaps périphériques, le psychologue, et a for-
tiori le neuropsychologue, sera désemparé dans 1 'éva-
luation d'un patient sourd, réalisant vaguement que 
les normes peuvent ne pas s'appliquer, que la procé-
dure standardisée est indument pénalisante, que des 
blocages à la périphérie de l'opération cognitive visée 
pourraient donner une fausse impression des déficits 
aux niveaux plus profonds. Ensuite, il est capital de 
réaliser que ces handicaps périphériques, non com-
pensés, sont capables de compromettre le développe-
ment des facultés. II faut donc comprendre que cette 
problématique est une problèmatique éminemment 
développementale et dynamique. On constatera que 
les handicaps périphériques sont souvent compliqués 
par des atteintes centrales du système nerveux qui 
requièrent donc très souvent l'évaluation spécialisée 
et experte du neuropsychologue pour enfants. 
La surdité est un phénomène de toute première 
importance pour la neuropsychologie clinique pour les 
raisons suivantes : 1) elle est souvent causée par des 
atteintes au système nerveux, ce qui fait que l'enfant 
présente d'emblée un certain nombre de déficits ou 
désordres neuropsychologiques; 2) 1' évaluation psy-
chologique des sourds, ainsi que leur réadaptation, 
TABLEAU 19-1. - ÉTIOLOGIES DE LA SURDITÉ. 
requièrent de la part du professionnel une sensibilité et 
une expertise neuropsychologique particulière et com-
plexe; 3) les sourds offrent bien malgrè eux une impor-
tante possibilité de recherche à la neuropsychologie 
scientifique. En effet, bien que l'on puisse étudier 
expérimentalement l'effet d'un déficit sensoriel sur le 
développement d'un animal, seules les personnes vic-
times congénitalement de tels déficits nous permettent 
de réaliser des recherches équivalentes. C'est une 
faible consolation pour leur handicap, on en convient. 
SURDITÉ 
La surdité est une affection courante, étant estimée 
à 873 cas pour chaque 1 00 000 naissances aux États-
Unis (Bowe, Delk et Schein, 1973). La cause prénatale 
la plus fréquent (40 p.lOO) de la surdité est l'anomalie 
héréditaire. Le mode de transmission le plus fréquent 
est mendélien autosornique récessif (80 p.lOO) ou 
dominant (18 p.lOO) ou récessif X-lié (2 p.lOO). La 
surdité héréditaire se présente le plus souvent seule (75 
p.lOO) mais est néanmoins parfois accompagnée 
de plusieurs pathologies additionnelles (25 p.l 00) 
(Manrique et Huarte, 1996). Le tableau 1 9-I présente 
les autres facteurs qui peuvent causer la surdité. 
Congénitales : anoxie et autres complications prénatales ou périnatales, hyperbilirubinémie, maladie de Refsum, neurofibromatose 
et autres dégénérescences héréditaires. 
Toxiques/métaboliques : médicaments antibiotiques, salicylés (médicaments), quinine, déficience en thiamine (béribéri), déficience 
en niac ine (pellagre), hypothyroïdie, diabète, syndrome d'alcoolisme fœtal. 
Vasculaires: occlusion de l'artère auditi ve interne, périartérite noueuse. 
Traumatiques : dommage cochléaire, fracture pétreuse, rupture du nerf VIII. 
Infectieuses prénatales (maternelles) : cytomégalovirus, rubéole, toxoplasmose, herpès simplex. 
Infectieuses postnatales : typhus, méningite, oreillons, varicelle, mononucléose. 
Néoplasiques : neurinome acoustique, méningiome, cholestéatome (souvent secondaire à une otite chronique). 
Autres : trouble convulsif. 
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Les substances et médicaments ototoxiques doi-
vent être pris en compte, non seulement pour que les 
intervenants de la santé puissent avertir les femmes 
enceintes, mais aussi pour aider à fixer le diagnostic 
une fois le problème survenu. Une liste partielle des 
substances ototoxiques est fournie au tableau 19-II et 
une liste des syndromes héréditaires pouvant causer 
la surdité est présentée au tableau 19-III. 
TABLEAU 19-Il.- LISTE PARTIELLE DE SUBSTANCES ET MÉDICA-
MENTS OTOTOXIQUES. INFORMATIONS D'APRÈS ROIZEN ( 1990). 
Acide acétylsalycilique 
Alcool 
Aminoglycosides 
Teintures à l'anilyne 
Arsenic 
Monoxyde de carbone 
Chloramphénicol 
Chloroquine phosphate 
Furosémide 
Or, plomb, mercure 
Acide ethacrinique 
Moutardes à l'azote 
Néomycine 
Nortryptiline 
Phénacétine 
Polymyxine B 
Quinine 
Salycilés 
Vancomycine 
TABLEAU 19-III. - SYNDROMES HÉRÉDITAIRES POUVANT 
COMPORTER LA SURDITÉ. INFORMATIONS D'APRÈS KRIKOS ET 
MATTHEWS, 1998. 
AUTOSOMIQUE 
DOMINANT 
Achondroplasie 
Syndrome 
d'Alport 
Syndrome 
d'Alpert 
Dysostose 
cléidocrânienne 
Syndrome 
de Crouzon 
Syndrome 
Klippel-Feil 
Syndrome 
de Mobius 
Neurofibromatose 
Syndrome 
Pierre Robin 
Syndrome 
Treacher-Collins 
Syndrome de 
Wardenburg 
AUTOSOMIQUE 
RÉCESSIF 
Maladie 
d'Engelmann 
Syndrome 
de Hallgren 
Syndrome 
de Hurler 
Syndrome 
de Jervell 
Maladie 
de Refsum 
Syndrome 
d'Usher 
X-LIÉ 
Syndrome 
de Hunter 
Maladie 
de Norrie 
Atrophie 
optique 
Polyneuropathie 
NEUROPSYCHOLOGIE, AUDIOLOGIE ET 
AUDITION 
Il est évident que tout trouble auditif doit d'abord 
être bien caractérisé en soi. Parfois, le trouble ne 
relève que purement de la mécanique auditive, par 
exemple en cas de fusion des osselets (otorhinola-
ryngologie), parfois de la neurologie (neurecto-
dermoses), parfois de l'orthophonie (surdité verbale), 
et souvent des trois domaines conjointement, sans 
oublier qu'il y a aussi un rôle important pour le neu-
ropsychologue dans l'évaluation cognitive des cas 
neurologiques. Nous présenterons ici quelques 
notions élémentaires d'audiologie. Le terme popu-
laire aujourd ' hui pour désigner les personnes avec 
trouble auditif est «personne malentendante» si le 
trouble n'est pas complet, et «sourde» si le déficit est 
complet. En fait, l'audiologiste discrimine beaucoup 
plus finement que ces termes ne suggèrent, la multi-
plicité des gradients des déficits possibles. Le tableau 
19-IV présente les seuils de tonalité, les caractérisa-
tions cliniques du déficit, et les interventions plau-
sibles des divers degrés de déficit auditif simple. 
PROBLÈMES PERCEPTIFS ET COGNITIFS LIÉS 
À L:AUDITION 
Une personne peut avoir de la difficulté à traiter et 
comprendre son environnement sonore sans pour 
autant être atteinte dans l'aspect sensoriel de l'audi-
tion, ni nécessairement dans d'autres aspects de la 
fonction cognitive (ex: intelligence). On nomme ces 
désordres les agnosies auditives. Ces désordres sont 
proprement neuropsychologiques, car leur étiologie 
est toujours neurogène, et la localisation de la lésion 
(dans les cas où le dommage cérébral est ainsi expri-
mé) est généralement corticale. Il est utile de dis-
tinguer les agnosies verbales et non verbales, non 
seulement parce que ces deux classes renvoient à des 
contenus cognitifs orthogonaux, mais aussi parce que 
les lésions ont tendance à être situées dans l'hémi-
sphère correspondant (gauche pour les agnosies ver-
bales, droit pour les agnosies non verbales). Le 
tableau 19-V présente ici toutefois la neuropsycholo-
gie des agnosies non verbales. 
Bien entendu la surdité inhibe le développement de 
certains aspects particuliers de l'intelligence. Ces dif-
ficultés sont partiellement récupérables. Il reste que 
le langage des signes, étant syntaxiquement simple, 
laisse l'enfant sourd quelque peu en retard en ce qui 
a trait à la syntaxe. Par contre, pour ce qui est des 
autres fonctions cognitives, seules les privations liées 
à l'isolement social ou à la négligence parentale peu-
vent expliquer certains déficits parfois observés. Le 
bilan scolaire des sourds est particulièrement alar-
mant. Ceux-ci ont un taux de réussite scolaire bien 
en-deçà de leur intelligence. Le problème est particu-
lièrement visible en ce qui a trait à l'acquisition de la 
EFFETS DES HANDICAPS AUDITIFS SUR LES DÉVELOPPEMENTS COGNITIF ET CÉRÉBRAL 337 
TABLEAU 19-IV. -SEUILS DE TONALIT~, CARACTÉRISATION DU DEGRÉ DE HANDICAP AUDITIF, ~TIOLOGIES TYPIQUES, ASPECTS QUALITA-
TIFS DU PROBLÈME, ET INTERVENTIONS POSSIBLES. 
SEUIL: DEGRÉ DE 
MEILLEURE HANDICAP 
ÉTIOLOGIES 
COMMUNES 
CARACfÉRISATION 
QUALITATIVE 
INTERVENTIONS 
POSSIBLES 
OREILLE DU D~FICIT 
0-15 dB aucun NA NA NA 
16-25 dB perte auditive 
mineure 
26-40dB perte auditive 
otites, perforation ou 
sclérose du tympan 
otites, perforation ou 
difficulté à repèrer les 
consonnes silencieuses 
requiert qu'on lui parle fort, 
attention accrue aux lèvres, 
pupitre rapproché de 1 'enseignante 
prothèse auditive, apprentissage 
formel de la lecture des lèvres, 
orthophonie, chirurgie 
légère sclérose du tympan, 
trouble neurosensoriel 
retard d'acquisition du langage, 
trouble de la parole, inattention 
41-65 dB perte auditive 
modérée 
otite chronique, 
perforation ou sclérose 
du tympan, trouble 
neurosensoriel 
ne comprend pas la conversation, 
retard d' acquisition du langage, 
trouble de la parole, inattention, 
trouble d'apprentissage 
tout ce qui précède, classe spéciale 
66-95 dB perte auditive touble neurosensoriel, n'entend rien de la conversation idem 
sévère maladie de l'oreille 
moyenne 
96+dB déficit auditif idem surdité complète tant en ce qui idem 
profond concerne la conversation que les autres 
sons, problèmes sévères de langage 
Note. Pour un compte rendu de diverses techniques d'audiométrie particulières à la pédiatrie, voir Huarte et Pérez (1996). 
TABLEAU 19-V. -LISTE DES PRINCIPALES AGNOSIES AUDITIVES 
NON VERBALES. 
TYPE FONCTION SITES DE L~ION 
D'AGNOSIE ATTEINTE LES PLUS PROBABLES 
Amusie 
Agnosie 
des sons 
Timbre, mélodie, Aires 42, 22 à droite 
rythme, mesure ou tempo 
Identification de la Aires 42, 22 bilatérales 
signification des sons 
non verbaux 
lecture. Les malentendants sont souvent peu aidés par 
les techniques d'enseignement à base acoustique 
(Krikos et Matthews, 1998). 
SPÉCIALISATION HÉMISPHÉRIQUE CHEZ LES 
SOURDS 
Des études de potentiels évoqués ont montré que 
les asymétries d'amplitude et de latence des ondes 
associées au traitement verbal sont à l'opposé chez 
les sourds de ce qu'elles sont chez les entendants 
(Neville, 1967), favorisant l'hémisphère droit chez les 
premiers. Dans une épreuve tachistoscopique d'iden-
tification d ' images ainsi que de paires de mots, des 
asymétries opposées des avantages de champ ont 
encore été obtenues entre les sourds et entendants, à 
la faveur de l'hémisphère droi t chez les premiers 
(Kelly et Tomlinson-Keasy, 1977). Un résultat simi-
laire a été obtenu par Phippard ( 1977). En modalité 
somesthésique, Cran ney et Ashton ( 1980) ont encore 
une fois trouvé une asymétrie différente (avantage de 
la main gauche) chez les sourds et chez les enten-
dants. Gibson (1988) a fait une méta-analyse des 
recherches du type de celles citées plus haut. Elle 
conclut que dans 4 études sur 5, les sourds ont une 
asymétrie hémisphérique qui est différente, statisti-
quement et significativement, des sujets entendants. 
On ne peut résister à présenter ici les données 
provenant de ce qu'on pourrait appeler des sujets 
anti-sourds, c'est-à-dire bénéficiant d'un excès de 
stimulation langagière : les polyglottes. Comme il fal-
lait s'y attendre, des enfants parlant trois langues ont 
manifesté un avantage plus marqué de l'hémisphère 
gauche en écoute dichotique de stimuli verbaux par 
rapport aux enfants uniglottes (Starck, Genesee, 
Lambert, et Seitz, 1977). On sait déjà que la pratique 
précoce peut, de façon spectaculaire, déterminer la 
dominance manuelle et la spécialisation hémisphé-
rique chez le rat (Diaz, Pinto-Hamuy et Femandez, 
1994 ). Peut-on maintenant conclure que la stimula-
tion langagière précoce est une des conditions menant 
à une latéralisation normale des contributions hémi-
sphériques au traitement cognitif? 
Gibson (1988) s'est interrogée sur le fait que dans 
la plupart des pays industrialisés, pas plus de 10 p. l 00 
des sourds de naissance n'arrivent pas à apprendre à 
lire. Leur apprentissage de la lecture semble être nor-
mal jusqu'en 4e année du cycle primaire, mais ne 
semble pas progresser substantiellement par la suite. 
Gibson propose que le problème est dans la nécessité, 
pour une lecture rapide et automatisée, d'une aptitude 
à séquentialiser un très grand nombre de segments 
mentaux à grande vitesse. L'absence de tout environ-
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nement sonore n'aura donc pas compromis 1 'aptitude 
de l'enfant sourd à percevoir et encoder les formes 
visuelles du script. Elle aura toutefois privé cet enfant 
de la contrainte d'un tempo rapide exerçant quoti-
diennement, et même à longueur de journée, la 
mémoire de travail, et peut-être en particulier, ajou-
tons-nous, la composante que Baddeley a nommé la 
boucle articulatoire (1995). Les enfants sourds 
deviendraient trop dépendants d'une stratégie hémi-
sphérique droite pour la lecture. Avec ce modèle en 
tête, Gibson a eu l'idée de tester l'hypothèse selon 
laquelle les sourds alexiques devraient manifester des 
profils d'asymétrie hémisphérique «anormaux » tandis 
que les sourds habiles en lecture devraient démontrer 
des profils d'asymétrie hémisphérique « normaux». 
C'est exactement ce qu'elle a découvert, ce qui signi-
fie qu'il y a déjà de la place pour une sensibilité neu-
ropsychologique non seulement dans l'évaluation, 
mais aussi dans l'intervention auprès des sourds. Des 
exemples de particularités des asymétries de perfor-
mance, dont on présume qu'ils reflètent des particu-
larités de la spécialisation hémisphérique, sont 
présentés aux deux tableaux suivants. Le tableau 19-
VI fait état de résultats obtenus avec des épreuves de 
discrimination somesthésique. 
Puisque le raisonnement de Gibson attribue aux 
sourds un problème situé dans la loupe articulatoire 
de la mémoire de travai 1 (Baddeley, 1995), il sem-
blerait plus pertinent de présenter aux sourds des 
épreuves plus exigentes sur le plan de la mémoire de 
travail. Il existe plusieurs techniques qui permettent 
d' étudier expérimentalement la spécialisation hémi-
sphérique tout en taxant plus ou moins lourdement 
(selon les particularités des hypothès~s à vérifier) la 
mémoire de travail. La plus connue et souvent utili-
sée est la technique de l'écoute dichotique. Celle-ci 
ne convient évidemment pas à l'investigation des 
sourds. On a donc opté pour la technique de la 
double épreuve. Cette technique introduite par 
Kinsbourne et Cook (1971) consiste à faire faire une 
épreuve au sujet par une main, pendant qu'il est 
requis d'en réaliser une autre. La deuxième épreuve 
peut consister en une action à mener par l'autre 
main, ou en une activité mentale, verbale ou non ver-
bale. Des effets asymétriques sur l'une ou l'autre 
main, ou de l'une ou l'autre main, sont alors inter-
prétés comme des effets de spécialisation hémis-
phérique. Dans l'ensemble, ces investigations ont 
montré que les sourds éprouvent les mêmes effets 
d'interférence d'un hémisphère sur l ' autre (et par 
inférence les mêmes spécialisations hémisphériques) 
que les entendants (Corina, Vaid et Bellugi, 1992) ; 
(tableau 19-VII). 
L'évaluation neuropsychologique des sourds de 
naissance qui ont appris un langage des signes et qui 
subissent ensuite une lésion cérébrale dans l'un ou 
l'autre hémisphère peut être très instructive. En effet, 
on pourrait se demander si le langage des signes est 
organisé comme le langage parlé dans le cerveau, s' il 
se dissocie de la même façon suite aux lésions, s' il est 
localisé de façon prédominante dans l'hémisphère 
gauche comme le langage naturel, ou si à cause de la 
composante visuospatiale importante qui le caracté-
rise, il est davantage ou même complètement situé 
dans l'hémisphère droit. La réponse à ces questions 
est la suivante : le langage des signes des sourds 
TABLEAU 19-VI. - EFFETS PARTICULIERS DE LATÉRALISATION SUR DES ÉPREUVES EXPÉRIMENTALES DE DISCRIMINATION TACTILE CHEZ 
LES SOURDS. 
STIMULI AUTEURS SUJETS RÉSULTATS 
Lettres LaBreche, Manning, Adolescents, sourds et entendants Absence d' asymétrie dans les deux groupes 
Gobie et Markman, 1977 
Lettres Gibson et Bryden, 1984 Enfants ( 10 ans), sourds et entendants Avantage de la main droite chez les entendants 
et de la main gauche chez les sourds 
Formes LaBreche, Manning, Adolescents, sourds et entendants Avantage de la main droite chez les entendants. 
Gobie et Markrnan, 1977 Pas d 'asymétrie chez les sourds 
Formes Cranney et Ashton, 1980 Enfants (8- 11 ans) sourds et entendants Aucune asymétrie dans les deux groupes 
Formes Gibson et Bryden, 1984 Enfants ( 10 ans), sourds et entendants Avantage de la main gauche chez les 
entendants. Pas d'asymétrie chez les sourds 
TABLEAU 19-Vll. - EFFETS PARTICULIERS DE LATÉRALISATION SUR DES ÉPREUVES EXPÉRIMENTALES DOUBLES CHEZ LES SOURDS. 
STIMULI 
Épreuves diadococinésiques 
et verbales simultanées 
Épreuves diadococinésiques 
et non verbales 
simultanées 
AUTEURS 
Ashton et Beasely, 1982 
Ashton et Beasely, 1982 
SUJETS 
Enfants (5-12 ans) 
sourds et entendants 
Enfants (5-12 ans) 
entendants sourds 
et entendants 
RÉSULTATS 
Interférence à la main droite 
dans les deux groupes 
Pas d'interférence chez les 
Interférence égale pour les deux 
mains chez les sourds 
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s'organise beaucoup comme le langage naturel des 
entendants. Par exemple, on y observe des atteintes 
spécifiques de la fonction grammaticale (syntagma-
tique) ou de la fonction sémantique (paradigmatique), 
comme dans les aphasies classiques suite à des 
lésions focales. L'enfant sourd (5 à 7 ans) utilise le 
langage interne non social de façon explicite, comme 
l'enfant entendant, pour s'aider à structurer ses opé-
rations cognitives lors d'un jeu solitaire complexe : 
lorsqu'il vit dans un environnement entièrement 
limité au langage des signes (mère sourde), ille fait 
avec des signes, tandis que lorsqu'il vit dans un envi-
ronnement langagier mixte (mère entendante), il uti-
lise un mélange des deux types de signes, oraux et 
gestes (Jamieson, 1995). Les lésions gauches portent 
davantage atteinte à l'aptitude à manipuler le langage 
des signes que les lésions droites dans l'ensemble. 
Chez ces patients, les lésions droites compromettent 
(comme chez les entendants) les aptitudes visuo-
spatiales non langagières. Une anesthésie d'un seul 
hémisphère par injection d'amytal sodique chez un 
sourd épileptique a montré que celui-ci avait le lan-
gage situé à gauche, tout comme le sujet entendant 
typique (Wolff, Sass et Keidan, 1994). Tout ceci 
laisse donc croire que le cerveau humain est généti-
quement programmé pour soutenir la fonction langa-
gière d'une façon relativement fixée (Bellugi, Poizner 
et Klima, 1993, pour une revue). Dans son investiga-
tion de la latéralisation du traitement visuel du lan-
gage chez des sourds de naissance et normaux, 
Neville (1993) a montré que les normaux ont une 
réponse en potentiels évoqués électriques plus ample 
à gauche que les sourds pour des mots de la langue 
anglaise, tandis que les sourds ont les mêmes poten-
tiels évoqués plus amples à gauche lorsque les stimuli 
sont des mots du Langage Américain des Signes. Elle 
conclut que l'expérience, et la maîtrise de la gram-
maire est un facteur de détermination et d'expression 
de la spécialisation hémisphérique innée pour le lan-
gage. 
Dans un compte rendu récent des investigations 
électrophysiologiques et d'imagerie cérébrale fonc-
tionnelle, Neville et Bavelier ( 1996) ont résumé leur 
interprétation de la réorganisation cérébrale imposée 
par la surdité périphérique très précoce, et l'appren-
tissage du Langage Américain des Signes. Selon ces 
auteurs, une partie du cortex auditif est récupéré pour 
le traitement visuel du langage - celui auquel les 
sourds ont accès (langage des signes et lecture). Par 
ailleurs, leur traitement du langage est davantage 
«spatialisé», ce qui a pour effet de recruter davantage 
les systèmes pariétaux et temporaux droits pendant le 
traitement du langage. Cette interprétation a récem-
ment reçu un appui solide des travaux d'imagerie par 
résonance magnétique fonctionnelle de Bavelier et al 
( 1998). Il est important de noter que ces mécanismes 
de réorganisation cérébrale sont « développemen-
taux » à proprement parler, et qu'on ne les observe 
pas (ou pas très clairement) chez des personnes deve-
nues sourdes après l'âge de 4 ans, ou chez des per-
sonnes avec surdité centrale (due à une lésion du 
système nerveux central). Cette tendance à recourir 
davantage aux stratégies «spatiales» plutôt que 
« verbales» chez les sourds est aussi réflétée dans 
certaines des recherches réalisées avec la méthode ta-
chistoscopique. Par exemple, Poizner et Lane ( 1979) 
ont observé que les signes non verbaux (non sens) ou 
représentations visuelles de gestes du Langage Amé-
ricain des Signes donnaient les mêmes asymétries de 
champ visuel chez les sourds et entendants; toutefois, 
les lettres de l'alphabet latin ne donnaient pas l'avan-
tage habituel du champ droit (hémisphère gauche) 
chez les sourds congénitaux. 
PROBLÈMES SPÉCIAUX DANS L'ÉVALUATION 
DE LA SURDITÉ 
Comme c'est le cas pour l'évaluation de l'intelli-
gence, il est important, dans la mesure de la person-
nalité d'enfants malentendants, de prendre en 
considération certains facteurs de base avant d'analy-
ser les tests spécifiques. L'évaluation de la person-
nalité est beaucoup plus complexe que celle de 
l'intelligence, spécialement en présence d'enfants 
sourds. Pour cette raison, les résultats de ces tests 
devraient être interprétés à la lumière des données sur 
l'histoire de l'enfant ainsi que sur des expériences 
personnelles vécues avec lui. En fait, cela incite les 
éducateurs spécialisés en surdité ayant une longue 
expérience dans le domaine, à regarder avec scepti-
cisme les résultats d'examinateurs non familiers avec 
les enfants sourds, lorsque ces résultats contredisent 
leurs propres impressions sur cette population qu'ils 
connaissent bien. L'expert peut détecter les anomalies 
de la vocalisation très tôt dans le développement. 
Déja, le babillage annonce un certain nombre de pro-
blèmes à venir (tableau 19-VIII). 
TABLEAU 19-V ill. - CARACfÉRISTIQUES DU BABILLAGE DES 
ENFANTS SOURDS OU MALENTENDANTS. VOIR AUSSI MANRIQUE ET 
HUARTE (1996). 
1. Le babillage apparaît, en moyenne, plus tard 
2. Les consonantes sont plus stéréotypées, é tant conditionnées 
non par la rétroaction acoustique, mais plutôt la lecture 
labiale et la rétroaction kinesthésique 
3. Il n'y a pas de corrélation entre les productions phonolo-
giques précoces et le degré de perte auditive 
4. La corrélation entre la rééducation de la phonation et la voca-
lisation est meilleure que ce n'est le cas dans les dysarthries 
S. Il n'y a pas de corrélation entre la richesse de la vocalisa-
tion spontanée et le développement ultérieur de la parole 
6. Le soutien familial est un paramètre prédictif plus impor-
tant du développement de la parole que pour les autres 
pathologies de la parole (dysphasie, dysarthrie) 
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À l'opposé, il est aussi facile de surestimer l'impact 
du handicap auditif sur le cheminement, et l' émanci-
pation de la personne. Les statistiques suggèrent plu-
tôt que la surdité n'est pas un empêchement majeur 
pour la poursuite des études aux niveaux primaire et 
secondaire, mais que la poursuite des études universi-
taires est toutefois très difficile (tableau 19-IX). 
TABLEAU 19-lX.- COMPARAISON DES SCOLARITÉS DE PERSONNES 
ENTENDANTES ET SOURDES AUX ÉTATS-UNIS. 
NIVEAU D'ÉDUCATION ATTEINT EN ANNÉES 
Plus haut niveau Sourds* (p. lOO) Population des 
de scolarité (p.l 00) USA •• (p. l 00) 
1-8 28,4 17,5 
9-1 1 24,9 17,3 
12 34,7 39,0 
13-15 5,6 13,3 
16+ 6,4 12,9 
Niveau moyen 11,1 12,1 
• surdité prévocationnelle, âge : 24-64 ans. (Bowe, Delk et 
Schein, 1973). 
•• «Civilian Labor Force >>, 18 ans et plus. (US Department of 
Labor, 1970). 
On comprend que la maîtrise de l'élocution est 
habituellement sévèrement compromise chez l'enfant 
sourd. Par contre, cet enfant maîtrise bien la commu-
nication non verbale (expression faciale, gestuelle, 
posture). L'enfant sourd est souvent aux prises avec 
un problème de manque d'information, car non seu-
lement ne comprend-il pas celles qui lui sont offertes, 
mais il a tendance à ne pas poser de questions. Le 
sourd a souvent un déficit sévère de lecture, et souffre 
d'isolement social. L'évaluation cognitive ou affec-
tive du sourd, comme de tous les handicapés (aveu-
gles, infirmes moteurs), requiert un certain nombre 
d'ajustements. Nous en résumons quelques-uns au 
tableau 19-X. 
Il est possible d'adapter des tests existants pour utili-
sation avec les sourds. D'autres tests peuvent être direc-
tement utilisés sans aucune adaptation (tableau 19-XI). 
Sensible aux divers problèmes d'évaluation des 
enfants sourds, Hiskey (Hiskey, 1983) a développé Je 
Test Hiskey-Nebraska d'Aptitude à l'Apprentissage. 
Ce test a été normalisé avec 1 074 enfants entendants 
et 1 179 enfants sourds. Il a été conçu expressément 
pour ne pas pénaliser les enfants sourds, tout en esti-
mant avec justesse leurs aptitudes réelles. La straté-
TABLEAU 19-X. -AJUSTEMENTS DE L'ÉVALUATION COGNITIVE OU AFFECTIVE FACE À L'ENFANT HANDICAPÉ. INFORMATION D'APRÈS 
FEWELL ET AL, 1983. 
Apprendre à positionner l'enfant pour les tests, et préparer à l' avance les procédures adaptées (ne pas improviser) 
Réduire la durée des sessions d'évaluation, surtout si l'enfant est cérébrolésé 
Récuser les épreuves dont le seul critère de réussite est le chronométrage 
Vérifier le détail des déficits périphériques autres que le principal (ex: 50 p.l 00 des enfants handicapés ont un problème de 
mouvements ocu laires, 20 p.l 00 des enfants avec infirmité motrice cérébrale ont un problème auditif, etc.) 
S'en tenir aux modes de réponse demandée situés à l' intérieur du répertoire de l'enfant (pas de langage si l ' infirmité motrice 
compromet sévèrement l'élocution, etc.) 
Ne pas hésiter à introduire des items ajustés non pas pour la complexité de la représentation cognitive, mais pour l'aisance de la 
manipulation, visualisation, etc. (il s'agit souvent de grossir les items) 
T ABLEAU 19-Xl. - INSTRUMENTS COMMUNÉMENT UTILISÉS POUR LA MESURE OU DÉVELOPPEMENT COGNITIF D'ENFANTS SOURDS. 
INFORMATION o' APRÈS HOFFMEISTER, 1988. 
A. Mesures de performance intellectuelle (échelles de performance seulement) 
1. Echelle d ' intelligence préscolaire et primaire de Wechsler (Wechsler, 1967) 
2. Test d 'apprentissage d' aptitude de Hiskey-Nebraska (Hiskey, 1966) 
3. Test d'intelligence Stanford-Binet (Terman et Merri!, 1973) 
4. Echelle internationnale de performance de Lei ter (Lei ter, 1948), Adaptation Arthur de Lei ter ( 1950) 
5. Echelles d'habiletés pour enfants de McCarthy (McCarthy, 1972) 
6. Echelle d'intelligence de Cattell (Cattell, 1950) 
B. Inventaires comportementaux du développement cognitif 
1. Echelles du développement de 1 'enfant de Bay ley (Bay ley, 1969) 
2. Inventaire diagnostique du << early development >> de Brigance (Brigance, 1978) 
3. Echelles ordinales du développement psychologique Uzgiris-Hunt (Uzgiris-Hunt, 1975) 
4. Echelle d'ajustement émotionnel de Meadow-Kendall (Meadow, 1984) 
5. Profil d'apprentissage d 'accomplissement (Stanford, 1974) 
6. Profil d'apprentissage d 'accomplissement (early) (Stanford, 1974) 
Note : voir annexes pour adresses de distributeurs et normes secondaires. 
4,0-6,5 ans 
2,0-18,0 ans 
2,0-18,0 ans 
2,5-8,5 ans 
0,0-30,0 mois 
0,0-2,5 ans 
0,0-6,0 ans 
0,0-2,0 ans 
0,0-18,0 ans 
3,0-5,0 ans 
0,0-3,0 ans 
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gie de construction du test est présentée au tableau 
19-XII, tandis que la structure du test est présentée au 
tableau 19-XIII. 
Plusieurs auteurs se sont aussi efforcés à mettre au 
point des échelles d'évaluation du développement 
dans son ensemble, dans le style des célèbres 
échelles de Bayley et de Cattell (Brooks-Gunn et 
Lewis, 1982). La plus intéressante de ces échelles, 
conçue pour tout type d'enfant handicapé (sourd, 
aveugle, infirme moteur), a été développée par 
Simeonsson et al (1979, 1980, 1982). L'Échelle de 
Comportements Individuels de Caroline (Caro/ina 
Record of Individual Behaviors, ou CRIB) est une 
adaptation et extension de plusieurs échelles de cota-
tion dont l'Infant Behavior Record, les échelles 
Bay ley, etc. La structure de cette échelle est résumée 
au tableau 19-XIV. 
TABLEAU 19-XII. - STRATÉGIES DE CONSTRUCilON DU TEST 
HISKEY-NEBRASKA D'APTITUDE À L'APPRENTISSAGE. VOIR 
AUSSI HISKEY, 1983. 
Items du type ressemblant aux items des tests standards 
d'intelligence 
Difficulté croissante d'item en item 
!lems plaisants et amusants pour l'enfant 
Items faciles à faire passer 
Durée assez brève 
Items semblables à ce que font les sourds en classe 
Items traitables sur un mode non verbal 
Items présentables par simple pantomime 
Items requérant une réponse claire, non ambiguë 
Items ne menant que peu ou pas l'accent sur la vitesse 
d 'exécution 
Items discriminants (pas d'effets plancher ni plafond) 
Leiter et Arthur ont aussi développé leur Échelle 
Internationale de Performance pour évaluer l' intelli-
gence des enfants sourds, en standardisant une pré-
sentation des items par pantomime. Reid et al (1991) 
ont développé un test d'habileté de lecture spécifi-
quement pour les sourds. Anderson ( 1989) a déve-
loppé un test de pronostic de difficultés scolaires pour 
sourds. Par ailleurs, Sattler ( 1986) offre une entrevue 
semi-structurée avec les parents d'un enfant sourd. 
On trouve un recension des instruments d'évaluation 
psychologique des sourds dans Morgan et Vernon 
(1994). 
Les sourds manifestent-ils plus de psychopatholo-
gie que les entendants? C'est discutable. La plupart 
des études montrent que tel n'est pas le cas. Toute-
fois, plusieurs études rapportent un type de personna-
lité fruste dite «primitive». On explique ce type de 
personnalité par la pauvreté de la vie interpersonnelle 
précoce de certains sourds, victimes somme toute de 
négligence (Krikos et Matthews, 1998). 
TABLEAU 19-XIV.- STRUCTURE DE L'ÉcHELLE DE COMPORTE-
MENTS INDIVIDUELS DE CAROLINE. 
Partie 1 : éveil, activation, activité 
Partie II-A : orientation sociale, participation, motivation, 
endurance, communication expressive, communication récep-
tive, orientation aux objets, consolabilité. 
Partie ll-B : activité, réactivité, formulation de buts, réponse 
à la frustration, empan attentionne!, réponse aux adultes, 
tonus corporel, réponse aux examinateurs. 
Partie ll-C : 23 comportements spécifiques, dont les habitudes, 
les comportements exploratoires, les styles communicatifs, etc. 
TABLEAU 19-XIIJ.- STRUCTURE DU TEST HISKEY-NEBRASKA D'APTITUDE À L'APPRENTISSAGE : SOUS-TESTS, ÂGES, ET FONCTIONS ÉVALUÉES. 
VOIR AUSSI HISKEY, 1983. 
Sous-TEsT ÂGES 
Figures en billes 3-10 
Mémoire des couleurs 3-10 
Identification d'images 3-10 
Association d' images 3-10 
Pliage de papier 3-10 
Empan d'attention visuelle Tous âges 
Arrangements de blocs Tous âges 
Dessins à compléter Tous âges 
Mémoire-des chiffres Il ans et plus 
Casse-tête 11 ans et plus 
Images analogues 11 ans et plus 
AP1TnJDES ÉVALUÉES 
Coordination visuomotrice et mémoire séquentielle 
Rétention visuelle des stimuli en ne se laissant pas distraire par l'ordre de présentation 
Discrimination visuelle et appariement ; analyse des détails 
Association visuelle, attention à l'environnement, concepts relationnels 
Coordination visuomotrice, mise en séquence, et mémoire 
Rétention des séquences, concentration soutenue et mémoire des concepts séquentiels 
Intégration visuomotrice progressant des relations perceptives concrètes aux relations 
perceptives abstraites, perception de la profondeur 
Concentration visuelle, analyse et synthèse, manipulation de concepts, discrimination 
visuelle 
Intégration visuomotrice, concentration soutenue et mémoire séquentielle numérique 
Intégration visuomotrice de relations perceptives concrètes, persistance, relations 
dimensionnelles entre objets concrets 
Association visuelle de stimuli analogues, similitudes conceptuelles 
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Chapitre 20 
EFFETS DES HANDICAPS MOTEURS 
SUR LES DÉVELOPPEMENTS 
COGNITIF ET CÉRÉBRAL 
La psychologie a généralement été coupable d'at-
tacher trop d'importance aux fonctions sensorielles et 
perceptives au détriment des fonctions motrices. Ceci 
découle de ses racines historiques, les premières syn-
thèses « matérialistes » sur le fontionnement du psy-
chisme ayant été par trop centrées sur la machine 
cognitive et ses stimuli immédiats (travaux de 
Hobbes, Locke, etc.). Ensuite, lorsque la psychologie 
est devenue expérimentale, la motricité n'intéressait, 
trop souvent, les chercheurs qu'en tant que variable 
dépendante. Ainsi, on a réussi à oublier que l' orga-
nisme vivant, et a fortiori l'être humain, ne ressent et 
ne perçoit son monde que pour mieux agir sur lui. 
C'est peut être surtout grâce aux neurosciences, et 
entre autres à la neuropsychologie, qu'une certaine 
valorisation de la motricité a pu se faire. La neuro-
psychologie s'est toujours intéressée aux formes les 
plus complexes, voire «cognitives » de l'ac ti vi té 
motrice que nous appelons les fonctions « exécu-
tives». Le neuropsychologue clinicien est particuliè-
rement confronté à ce problème. Le patient ne 
demande pas tellement à mieux percevoir, ou à mieux 
penser, mais à mieux «faire». Ce chapitre tentera de 
montrer la complexité des désordres moteurs, sans 
trop insister sur les fonctions cognitives (exécutives) 
complexes. Le traitement du développement des 
fonctions exécutives se trouve davantage dans le cha-
pitre sur le développement des fonctions normales, 
ainsi que dans les autres chapitres de façon fraction-
née. 
L'étude des désordres du mouvement est très com-
plexe. Certains systèmes de classification, axés sur 
l'anatomie, se contentent de distinguer les maladies 
et lésions des neurones moteurs (système nerveux 
central), des motoneurones (système nerveux péri-
phérique), et des muscles (myopathies). En effet, les 
désordres de la motricité peuvent être entièrement 
périphériques (ex : myasthénie grave) ou provenir 
d'atteintes centrales (ex : la paralysie cérébrale, 
nommée plus rigoureusement «infirmité motrice 
cérébrale» en Europe). D'autres systèmes de classifi-
cation, axés sur la fonction, regroupent les désordres 
selon leur dominante spastique (ex : paralysie céré-
brale), flaccide (ex : myasthénie), ou ataxique (ex : 
dégénérescences cérébelleuses). Finalement, certains 
auteurs regroupent les troubles de la motricité selon 
leur tableau évolutif, chronique (ex : infirmité motrice 
cérébrale), progressive (ex: maladie de Krabbe) ou 
aiguë (ex: dyskinésie médicamenteuse). Mais en réa-
lité, aucun système n' arrive à bien résumer la diver-
si té des désordres. En effet, comment classer les 
troubles exécutifs, les tics complexes, les dystonies, 
les dyskinésies, dans les systèmes susmentionnés? 
Nous allons donc d'abord diviser ce chapitre en trois 
grandes catégories, les troubles de l'équil ibre, du 
tonus et du mouvement .et nous aurons réalisé ainsi 
une chronologie évolutive, puisque la forme la plus 
primitive de la motricité est l'équilibre, suivi du 
tonus, de la coordination des mouvements, et finale-
ment des fonctions exécutives. On retrouve d'ailleurs 
la trace de cette archéologie de la motricité dans les 
appellations (inspirées de leur phylogénie) des struc-
tures formant le cervelet. L'archicervelet (flocculus et 
nodulus) est responsable de l' équilibre, le paléocer-
velet (vermis) est responsable de la tonicité, et le néo-
cervelet (cervelet latéral et antérieur) est responsable 
de la coordination des mouvements, tandis que les 
fonctions exécutives logent dans une structure encore 
plus récente, phylogénétiquement parlant, qui est 
le cortex granulaire du lobe frontal. Un trouble 
moteur qui échappe à ces vastes catégories, l'infir-
mité motrice cérébrale, fera l'objet d'une section à 
part, car elle comporte des éléments de chacune des 
catégories précédentes. Nous tenterons donc d'isoler 
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dans un deuxième temps les formes les plus com-
plexes des troubles du mouvement, les désordres de 
la motricité de la parole. Ensuite, nous nous arrête-
rons aux désordres les plus cognitifs de la fonction 
motrice, qui sont en fait des troubles de l'action plus 
que du mouvement. Finalement, nous conclurons ce 
chapitre avec les considérations plus spécifiques dans 
le contexte de l'évaluation neuropsychologique d'en-
fants avec troubles moteurs, et des interventions 
auprès de ceux-ci. 
TROUBLES DE L'ÉQUILIBRE CHEZ L'ENFANT 
L'équilibre est une affaire de synergie des muscles 
antigravifiques (généralement les extenseurs chez 
l'humain) et des muscles qui leur sont antagonistes 
(généralement les flexeurs). Il aurait pu en être autre-
ment : le grand paresseux d'Amérique du Sud (four-
nùlie r), qui se tient suspendu à l'envers au branches 
des arbres, résiste à la gravité avec ses flexeurs. Plu-
sieurs organes cérébraux (extrapyramidaux) contri-
buent substantiellement à réguler l'équilibre : le 
système oculomoteur, Je système vestibulaire, le cer-
velet. Évidemment, les atteintes des autres organes 
centraux, neuropériphériques ou musculaires n'aide-
ront pas l'enfant à avoir un bon équilibre, mais l'effet 
sera alors plutôt indirect. La forme la plus perturbante 
des syndromes de déséquilibre est le vertige, parce 
que en plus de perdre l'équilibre, la victime ressent 
souvent une nausée. Ce problème est habituellement 
traité au seul niveau neurologique. C'est pourquoi 
nous présentons les syndromes de vertige au chapitre 
sur les syndromes neurologiques légers. 
TROUBLES DU TONUS 
La frontière entre les troubles du mouvement et les 
troubles du tonus est relativement floue. En effet, de 
prime abord, il n'y a pas grande différence entre une 
hypokinésie et une hypotonie. Mais l'analyse la moins 
fine met rapidement en évidence des différences. 
Comme nous l'avons fait pour les troubles du mouve-
ment, nous débutons cette section par une présentation 
de la nomenclature descriptive au tableau 20-I. 
Contrairement aux troubles du mouvement qui 
sont toujours causés par des anomalies du système 
nerveux central, les troubles du tonus musculaire peu-
vent être causés par des atteintes nerveuses centrales, 
nerveuses périphériques, de la jonction neuromuscu-
laire, et du muscle lui-même. Le tableau 20-II fait ces 
distinctions en ce qui a trait aux hypotonies avec fai-
blesse, tandis que Je tableau 20-III traite de la même 
façon des hypotonies sans faiblesse. On constate 
d'emblée que la faiblesse est un signe important pour 
le neurologue qui cherche à déterminer à quelle hau-
teur du névraxe se situé l'atteinte cérébrale. 
DÉSORDRES DU MOUVEMENT 
Le désordre du mouvement Je plus simple pourrait 
être celui touchant un petit nombre de fibres muscu-
laires par une oscillation simple (ex : fibrillation car-
diaque). À l'opposé, le désordre du mouvement le 
plus complexe pourrait être conçu comme celui tou-
chant de façon coordonnée un grand ensemble de 
muscles et leur faisant exprimer un contenu appris et 
hautement symbolique (ex: coprolalie tourettienne). 
TABLEAU 20-J.- FORMES LES PLUS COMMUNES DE TROUBLES DU TONUS. 
Catalepsie: Rigidité musculaire qui entrave les mouvements volontaires. La posture est maintenue. C'est un trait caractéristique 
de la maladie de Parkinson due à une insuffisance doparninergique. 
Cataplexie : Perte complète du tonus musculaire, du mouvement et de la posture avec perception intacte. 
Dystonie: Terme générique renvoyant à n'importe quel désordre du tonus musculaire. L'usage habituel associe le terme à des 
troubles marqués de l'expression du visage ou de l 'attitude corporelle. 
Fasciculation : Décharge anormale et involontaire des neurones moteurs alpha. Une seule unité motrice peut être touchée. Se 
produit chez le sujet normal lorsque fatigué, et chez le sujet cérébrodysfonctionnellorsque l'unité motrice est irritée. 
Fibrillation: Contractions anormales et involontaires des fibres musculaires, sous l'influence ou pas de l'activité neuronale. 
Flaccidité: Atonie musculaire donnant l'effet d'une paralysie molle. La flaccidité peut être active (ex: sommeil paradoxal) ou 
passive (ex : dégénérescence de la jonction neuromusculaire). 
Hémiplégie : Paralysie complète ou partielle de la moitié du corps. Généralement due à un dommage au cortex moteur controlatéral. 
Parésie : Renvoi à la paralysie incomplète du mouvement et habituellement aux désordres persistants du mouvement dus à un 
dommage cérébral périnatal. 
Paralysie: Perte complète du mouvement ou de la sensation (plus fréquemment perte du mouvement) d'une partie du corps. 
Anomalie habituellement permanente après un dommage des motoneurones; temporaire après un dommage du cortex moteur (aire 4). 
Paraplégie: Paralysie ou parésie des deux membres inférieurs pouvant résulter d' un dommage de la moelle épinière. 
Rigidité : Accroissement marqué et uniforme du tonus musculaire s'appliquant à tous les mouvements des joints. Dans la maladie 
de Parkinson, on note la rigidité en dent de scie, la réponse en canif, la posture simienne, le faciès de cire, la paupière reptilienne .. . 
Spasticité :Augmentation du tonus de certains groupes de muscles impliqués dans le maintien de la posture contre la force de 
gravité. Si le membre est déplacé malgré la rigidité, la résistance va initialement augmenter mais le tonus disparaîtra soudaine-
ment (réflexe en canif). L'atteinte des fibres motrices du néocortex peut causer la spastic ité. 
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TABLEAU 20-11. -CAUSES DE L'HYPOlDNIE AVEC FAIBLESSE CLASSIFIÉES PAR NIVEAU D'ANOMALIE. 
NEURONE MOTEUR DE LA CORNE VENTRALE GRISE DE LA MOELLE 
Atrophie musculaire médullaire progressive (maladie Werdnig-Hoffman, maladie Kugelberg-Welander); dommage à la moelle 
épinière; tumeurs; anomalies vasculaires; malformations; poliomyélite. 
fiBRES NERVEUSES 
Polyradiculonévrite infectieuse (syndrome de Guillain et Barré); diphtérie; empoisonnement : plomb, mercure, thallium, 
arsenic; toxicité médicamenteuse; porphyrie intermittente aiguë; neuropathies sensorielles motrices héréditaires : maladie de 
Charcot-Marie, maladie de Déjerine-Sottas, maladie de Stumpeii-Lorrain. 
JONCTION NEUROMUSCULAIRE 
Myasthénie grave; botulisme infantile. 
MUSCLE 
Dystrophie muscula ire ; dystrophie myotonique; myopathies congénitales non progressives (myopathie congénitale à axe 
central; myopathie congénitale à bâtonnets); paralysies périodiques familiales; dermatomyosite; myopathies endocrinienne et 
métabolique (myopathie hyperthyroïdienne, maladie de McArdle); myopathie stéroïdienne. 
TABLEAU 20-Ill. - CAUSES DE L'HYPOTONIE SANS FAIBLESSE. 
SYSTÈME NERVEUX CENTRAL 
Déficience mentale : déficience mentale primaire non spécifique; trisomie 21 (syndrome de Down); syndrome Prader-Willi; 
in fi rmité motrice cérébrale : hypotonie, dyskinésie, stades précoces de spasticité; maladies des noyaux gris de la base : maladie 
de Wilson, dysgénésie cérébrale, encéphalopathies anoxiques ou traumatiques, dysautonomie familia le. 
CAUSES GÉNÉRALES 
Hypothyroïdie et autres désordres endocriniens; prématurité; malnutrition; privation environnementale; rachitisme, maladie 
rénale chronique; désordres hydro-électrolytiques; métabolique : maladie du métabolisme du glycogène; syndrome Ehlers-
Danlos. 
TABLEAU 20-JV. -TERMES LES PLUS COMMUNS DANS LES DÉSORDRES DU MOUVEMENT. 
Apraxie: Incapacité de _produire des mouvements volontaires complexes sur commande en l'absence de paralysie ou d'autres 
déficits moteurs ou sensoriels. Habitue llement le résultat de dommage aux aires corticales tertiaires. 
Akathisie: Incapacité à rester immobile. Phénomène observé lors d 'un dosage excessif, ou d'effets secondaires des neurolep-
tiques. Pourrait s'appliquer, chez l'enfant, aux cas extrêmes d'hyperactivité. 
Ataxie: Déficit de la coordination musculaire ou irrégularité de l'action musculaire. Habituellement le résultat d'un dommage 
cérébe lleux. 
Athétose : Condition caractérisée par la présence de mouvements lents, sinueux et incessants (<<vermiculaires>>), spécialement 
au niveau des mains. E lle relève d'un fonctionnement anormal du système pyramidal. 
Ballisme: Mouvement abrupt, violent et de large amplitude, prenant origine à l'épaule ou à la hanche. Peut résulter de lésions 
du corps de Lu ys. 
Chorée : Au sens littéral, signifie danse mais fait rétèrence à une grande variété de mouvements saccadés qui sont en apparence 
bien coordonnés mais involontaires. 
Dysarthrie: Trouble de l'articulation verbale du à un problème de nature essentiellement motrice. 
Dyskinésie : Terme générique renvoyant aux troubles simples du mouvement. 
Myoclonie : Contraction brève et involontaire d 'un muscle ou d'un groupe de muscles. Cela se manifeste à intervalles irréguliers 
mais peut chez certains patients être provoqué par des stimuli environnementaux comme le toucher, le son ou un j et de lumière. 
Tic : Mouvement bref, rapide, inapproprié, hautement stéréotypé et produit par hasard. 
Spasme: Contraction d'un groupe musculaire. S'observe chez l 'enfant dans l' épilepsie de grand mal, dans certains syndromes 
congénitaux, et certaines maladies hé réditaires. 
Tremblement: Mouvement oscillatoire, rythmique et régulier à un ou à plusieurs joints. Le tremblement peut être d' intention 
(troubles cérébelleux) ou se produire au repos (maladie de Parkinson). 
Ces deux extrémités de la distribution des désordres 
du mouvement, ainsi qu'un bon nombre de désordres 
situables entre les deux sont brièvement décrits au 
tableau 20-IV. 
Nous avons mentionné dans l'introduction que cer-
tains auteurs affectionnent le classement des désor-
dres moteurs par leurs propriétés tonales (spasticité 
versus flaccidité). Ceci est tellement vrai que même 
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les désordres du mouvement (et pas seulement ceux 
du tonus) peuvent être ainsi classifiés - ce à quoi 
on ajoute les catégories des désordres de type « ata-
xique» et de type « rigide» (tableau 20-V). 
Il existe une façon plus dynamique de classer les 
désordres du mouvement. On peut le faire en classi-
fiant les désordres selon leur évolution. Par exemple, 
on peut distinguer les formes aiguës des formes chro-
niques. Dans les formes chroniques on pourrait dis-
tinguer les formes dégénératives et les formes non 
progressives. Des exemples des formes aiguë, chro-
nique non progressive et dégénérative sont présentés 
au tableau 20-VI. 
Finalement, toujours sur le thème de la classifica-
tion des désordres du mouvement, on obtient un 
tableau plus satisfaisant, du moins pour les psycho-
logues, en classant les désordres du mouvement sur 
la base des propriétés cinétiques des manifestations 
motrices pathologiques, Je tout organisé par ordre de 
complexité (tableau 20-VII). 
Évidemment, on souhaite dépasser éventuellement 
la classification descriptive des désordres du mouve-
ment, pour en arriver à une compréhension plus pro-
fonde des mécanismes sous-jacents, c'est-à-dire les 
causes héréditaires, biochimiques, traumatiques, et 
autres. Le tableau 20-VIII montre la grande diversité 
des causes d' un seul des types de désordres du mou-
vement, la chorée. 
Le terme de chorée de Sydenham vient du nom du 
médecin britannique Thomas Sydenham ( 1624-1689). 
Les allemands nomment depuis le moyen âge cette 
maladie la danse de St-Vitus (mais il s'agissait proba-
blement d ' une autre maladie). Quelques autopsies 
révèlent une anomalie diffuse des noyaux gris centraux 
et du cortex. Les premières manifestations se produi-
sent typiquement entre 5 et 20 ans et suivent souvent 
une importante infection, elle-même suivie d ' un rhu-
matisme infantile (ce dernier étant familial). Les 
fillettes sont des sujets trois fois plus à risque que les 
garçons, ainsi que les Européens et leurs descendants. 
Les symptômes se développent de façon insidieuse : 
d' abord incoordination, puis agitation, akathisie, tics 
compulsifs et denses. Les grimaces sont fréquentes et 
peuvent devenir assez graves pour empêcher l'enfant 
T ABLEAU 20-Y. -SÉMÉIOLOGIE DESCRIPTIVE DES DYSKINÉSIES PAR TYPE D' AliEINTE MOTRICE ET PAR SYMPTÔMES ASSOCIÉS. 
DYSKINÉSIES HYPERCINÉTIQUES 
Chorées, tics, hémiballismes, dyskinésies orofaciales (mouvements propulsifs, excessifs, brusques, amples, brutaux). 
DYSKINÉSIES HYPOCINÉTIQUES 
Syndrome parkinsonien (tremblements au repos, festinations, << freezings », faiblesses, blocages). 
DYSKINÉSIES ATAXIQUES 
Maladie de Friedreich, ataxie télangiectasie (adiadococinésies, incoordination, dyssynergie, dysmétrie, tremblement d' intention). 
DYSKINÉSIES AVEC PRÉDOMINANCE DE SYMPTÔMES DE RIGIDITÉ 
Paralysies fluctuantes, athétoses, chorées (mouvements répétitifs vermiculaires, reptiliens, lents, sur fond dystonique). 
T ABLEAU 20-Vl. - DYSKINÉSIES ET DYSTONIES DE L'ENFANCE. 
DYSKINÉSIES AIGUÉS CHEZ L'ENFANT 
Empoisonnement au monoxyde de carbone ; méningite « hemophilus influenzae >>; encéphalite de von Economo-Cruchet; encé-
phalite des oreillons; choréoathétose paroxystique familiale; dyskinésie postdialyse; encéphalopathie des grands brûlés; déshy-
dratation hypematrémique; empoisonnement au métaux lourds- manganèse, thallium, etc.; dyskinésie causée par médicaments ; 
épilepsie extrapyramidale; tumeurs du 3e ventricule; tics convulsifs; syndrome Gilles de la Tourette, nécrose striatale familiale; 
encéphalopathie de Leigh; leucinose intermittente; panencéphalite sclérosante; chorée de Sydenham; chorée gravidique. 
DYSKINÉSIES CHRONIQUES NON PROGRESSIVES ( INFIRMITÉS MOTRICES CÉRÉBRALES) 
Asphyxie ; hyperbilirubinémie; dyskinésie familiale non progressive; dyskinésie autosomique récessive non progressive; dyski-
nésie fami liale (dominante) non progressive; dysplasie familiale nigrostriée; dyskinésies chroniques progressives de l'enfance; 
chorée de Huntington ; maladie de Hallevorden-Spatz ; maladie de Wilson; ataxie-télangiectasie; syndrome de Fahr; maladie de 
Pelizaeus-Merzbacher ; éncéphalite léthargique ; maladie de Creutzfeldt-Jakob; panencéphalite sclérosante subaiguë; dégénéres-
cence nigrostriée (de Hunt, Parkinsonisme juvénile); dégénérescence pallidocérébelleuse de Hunt; syndrome Lesch-Nyhan; 
maladie de Leigh tardive infantile ou juvénile; acidurie glutarique; dystonie musculaire; astrocytome piloïde des ganglions de la 
base; déficience en sulfite oxydase; nécrose fami liale striatale. 
ÉTIOLOGIES CHRONIQUES PROGRESSIVES 
Maladie de Huntington (forme précoce); maladie Hallervorden-Spatz; maladie de Wilson ; ataxie telangiectasie; syndrome de 
Fahr ; maladie de Pelizaeus-Merzbacher ; maladie Creutzfeldt-Jakob; maladie de Hunt ; Parkinsonisme juvénile; syndrome 
Lesch-Nyhan; maladie de Leigh; acidurie glutarique; dystonie musculaire ; astrocytome des noyaux gris centraux; déficience en 
sulfite oxydase; nécrose striatale familiale; maladie de Krabbe; maladie d'Al pers. 
Note. Certaines conditions peuvent se présenter en prénatal ou postnatal, d'où leur double apparition dans ce tableau. 
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TABLEAU 20-VII. - CLASSIFICATION CINÉTIQUE-HIÉRARCHIQUE DES DÉSORDRES DU MOUVEMENT. 
Flaccidité---- Mouvement---- Spasticité 
Rapide 
-Ballisme 
-Chorée 
-Myoclonie 
-Tic 
-Tremblement 
1 
1 
Non-stéréotypé 
-Ballisme 
-Chorée 
Large amplitude 
-Ballisme 
Mouvement involontaire 
Faible amplitude 
-Chorée 
Lent 
-Athétose 
-Dystonie 
Constant avec, 
mouvement 
-Athétose 
1 
Stéréotypé 
-Myoclonie 
-Tic 
Soutenu affectant 
la posture 
-Dystonie 
-Tremblement 
Non ry~hmique 
-Myoclonie 
1 
R h l. yt IDlque 
-Tremblement 
1 
Complexe 
-Tic 
TABLEAU 20-VIII.- CAUSES DE LA CHORÉE CHEZ L'ENFANT. 
Vasculaire. Lupus érythémateux disséminé, purpura anaphy-
lactoïde, posthémiplégie. 
Métabolique. Syndrome Lesh-Nyhan, maladie de Wilson. 
Héréditaire dégénérative. Maladie de Huntington, ataxie-
télangiectasie. 
Q:éréditaire non progressive. Chorée héréditaire non 
progressive, choréoathétose paroxystique familiale. 
Endocrinienne. Contraceptifs oraux, thyrotoxicose. 
Médicamenteuse. Dyskinésie tardive, dyskinésie émergente. 
Infectieuse. Postencéphalite. 
Traumatique. Postanoxie. 
Auto-Immune. Chorée de Sydenham. 
de s'alimenter lui-même. L'enfant devient modérément 
hypertonique, ce qui a pour effet une incoordination en 
plus des dyskinésies involontaires. L'enfant est sure x-
citable et souffre d'insomnie. La chorée disparaît pen-
dant le sommeil. La plupart des victimes connaissent 
des épisodes de 2 à 3 semaines, à peu près annuelle-
ment. On pense que la maladie est auto-immune. 
Le tableau 20-IX illustre bien la diversité des 
causes possibles d'un même désordre du mouvement. 
Par ailleurs, ce tableau montre non seulement la 
diversité, mais aussi la fréquence relative des diverses 
-nol 
Simple (simil~ire à un choc) 
-Myoclonie 
TABLEAU 20-IX.- ÉTIOLOGIE DES SPASMES INFANTILES DANS LA 
POPULATION NON SÉLECTIONNÉE D'UNE ÉTUDE PROSPECTIVE 
(1979-1982) (100 OBSERVATIONS À L'HôPITAL SAINT-VINCENT-
DE-PAUL) SOURCE: DULAC, Ü. (1985). CoURS DB PERFECTION-
NEMENT EN ÉPILBPTOLOGIE. DOCUMENTATION MÉDICALE LABAZ, 
ET VOIR AUSSI, POUR INFORMATION COMPLÉMENTAIRE DULAC, Ü., 
PLOUIN, P., JAMBAQUB,I., MOTTE, J. (1986) (BBNIGN EPILEPTIC 
INFANTILE SPASMS] SPASMES INFANTILES EPILEPTIQUES BENINS. 
REVUE D'ELECTROENCÉPHALOGRAPHIE ET NEUROPHYSIOLOGIE 
CLINIQUE, 16, 371-382. 
Sclérose tubéreuse de Bourneville 
Ischémie périnatale 
Porencéphalie, atrophie focale 
Syndrome d' Aicardi 
Méningite purulente néonatale 
Agyrie 
Neurofibromatose 
Erreur innée du métabolisme 
Hypotrophie congénitale 
Encéphalite herpétique néonatale 
Déshydratation néonatale 
Trisomie 21 (syndrome de Down) 
Syndrome de Sotos (gigantisme cérébral) 
Leucodystrophie néonatale 
Encéphalopathie congénitale non étiquetée 
Cryptogénétique 
9 
7 
7 
6 
5 
4 
3 
2 
2 
1 
1 
1 
1 
1 
18 
32 
causes d'un autre désordre du mouvement, le spasme 
infantile. Il est également intéressant de noter que 
même en 1985, les médecins restaient souvent encore 
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TABLEAU 20-X. -MALADIES ET CONDITIONS COMPORTANT DIVERS TYPES DE TREMBLEMENTS. 
TREMBLEMENT AU REPOS 
Parkinsonisme juvénile (remarque : les tremblements sont habituellement frustes ou absents dans la forme juvénile) ; maladie de 
Wilson; dégénérescence nigrostriée; atrophie olivo-pontocérébelleuse; syndrome de Shy-Drager; hydrocéphalie normotensive; 
poisons (mercure, arsenic, manganèse, phosphore, monoxyde de carbone) 
TREMBLEMENT POSTURAL 
Tremblement essentiel (transmission autosomique dominante et sporadique); parkinsonisme juvénile; maladie de Wilson; mala-
die de Charcot-Marie-Tooth; dystonie de torsion; torticolis 
TREMBLEMENT D'INTENTION 
Dégénérescences cérébelleuses; lésions cérébelleuses; lésions aux connexions (ex : pédoncules) cérébelleuses; tremblement 
essentiel sévère; maladie de Wilson; sclérose en plaques; médicaments et substances toxiques (phénytoïne, carbamazépine, bar-
bituriques, alcool, mercure) 
Note. Informations d'après Lohr et Wisniewski (1987). 
incapables d'attribuer une cause à ce type de désordre 
du mouvement. 
TREMBLEMENTS 
On a tendance à associer le tremblement à la sénes-
cence, avec raison puisque le tremblement au repos le 
plus fréquent· est observé dans la maladie de 
Parkinson. Toutefois, le tremblement d'intention est 
observé le plus souvent dans les hérédodégénéres-
cences cérébelleuses, dont les symptômes se manifes-
tent souvent dès la puberté. Lohr et Wisniewski (1987) 
distinguent trois types de tremblements : le tremble-
ment au repos (le membre est au repos, voire même 
accoté), le tremblement postural (le membre est main-
tenu dans une posture stable requérant de l'énergie 
TABLEAU 20-Xl ExEMPLES DE DÉSORDRES CÉRÉBRAUX POUVANT 
COMPORTER UNE HYPOKINÉSIE CHEZ L'ENFANT. INFORMATIONS 
D'APRÈS LoHR ET WISNIEWSKI (1987). 
Lésions frontomédianes 
Lésions cérébelleuses 
Lupus érythémateux 
Syndrome de Pickwick 
Hypothyroïdisme 
Autisme 
Maladie Hallervorden-Spatz 
Syndrome Shy-Drager 
Lésions des noyaux gris de la base 
Schizophrénie de type catatonique 
Dépression (surtout la variante 
bipolaire) 
musculaire) et le tremblement d'intention (à l'occasion 
d'un mouvement volontaire, le tremblement se mani-
feste surtout vers la fin du geste). Les maladies et 
conditions pédiatriques aptes à produire chacun de ces 
types de tremblement sont présentées au tableau 20-X. 
HYPOKINÉSIE 
S'il y a un domaine où la distinction du moteur et 
du psychique estdifficile, c'est dans l'hypokinésie. 
Pourquoi un enfant ne bouge t-il pas, ou bouge-t-il 
peu, ou ne parle-t-il pas ou peu, spontanément, même 
s'il est capable d'exécuter des consignes motrices? 
Est-il amorphe, déprimé, démotivé? Ou est-il aux pri"' 
ses avec une adynamie centrale? Le tableau 20-XI 
présente quelques désordres qui peuvent comporter 
une hypokinésie. 
On a vu au tableau 20-V que les troubles du mou-
vement peuvent être de type ataxique. Le représentant 
le plus caractéristique du désordre du mouvement de 
type ataxique. est le syndrome néocérébelleux. Plu-
sieurs ataxies cérébelleuses ne commencent à déran-
ger le patient que dans la puberté (ataxie de 
Friedreich) ou à l'âge adulte (syndrome Chediak-
Higashi) et sont de nature dégénérative. Toutefois, 
certaines d'entre elles touchent le jeune enfant et sont 
de nature dysgénésique. Des exemples de ces der-
nières sont présentés au tableau 20-XII. 
TABLEAU 20-XII. - ATAXIES CÉRÉBELLEUSES A GÉNÉSIQUES. VOIR AUSSI BARAISTER, 1985. 
SYNDROME 
Syndrome de Joubert 
Maladie de Lhermitte-Duclos 
Hypoplasie ponto-néocérébelleuse 
Syndrome:de:Paine_ 
DESCRIPTION 
Agénésie vermienne, apnéelhyperpnée, incoordination oculaire, déficience mentale 
Macrocéphalie, papillœdème 
Microcéphalie, quadraplégie spastique, déficience mentale 
Hyp~plasie :du .cervelet,_ oli:ves et p()nt,.sp~smes ~m;~clonit~qes,cm1crocéphalie; déficience: 
!tt:etah1"spp~\:it.ii::rie:'i:itj::îe.giqt:e:·:1égèretrrroph:e optique 
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PARALYSIE CÉRÉBRALE 
(INFIRMITÉ MOTRICE CÉRÉBRALE) 
Le trouble majeur de la motricité le plus fréquent 
est sans doute la paralysie cérébrale ou syndrome de 
Little (1862) (nommée infirmité motrice cérébrale en 
Europe). Ce désordre congénital et permanent, pou-
vant provenir d'une multitude de causes, comporte, 
variablement, une prépondérance de troubles du 
tonus ou de dyskinésies, habituellement plusieurs 
manifestations des deux. Le portrait clinique est 
dominé par la spasticité, 1' ataxie, les dyskinésies 
choréoathétotiques. Il existe aussi toutefois des 
formes hypotoniques. La victime peut, à l'occasion, 
être confinée à une chaise roulante toute sa vie, et il 
arrive même que des cas d'intelligence normale 
soient empêchés de réaliser des activités motrices 
aussi simples que faire la cuisine, se laver, marcher, 
parler, travailler. La dysarthrie peut être extrêmement 
lourde, compromettant parfois complètement la 
conversation. La condition est irréversible, et pire, 
elle entraîne à la longue des complications (scoliose, 
sous-alimentation, troubles du sommeil, problèmes 
cardiaques). L'atteinte est typiquement et principale-
ment corticale ; elle touche davantage les cellules · 
géantes de Betz. En effet, ces neurones corticaux 
semblent être parmi les plus sensibles au stress pré-
natal, d'où la grande diversité des causes du syn-
drome (Hardy, 1983). Le plus souvent, le syndrome 
résulte de complications de la gestation, ou de l'ac-
couchement, mais il existe aussi quelques facteurs 
héréditaires. Les causes les plus fréquentes du syn-
drome sont résumées au tableau 20-XIII. 
TROUBLES DÉVELOPPEMENTAUX DE LA 
MOTRICITÉ DE LA PAROLE 
Parmi les troubles développementaux les plus purs 
de la motricité de la parole, on peut relever, bien que 
beaucoup d'auteurs ne le fassent pas, les dysarthries, 
les dysphonies, le bégaiement, les dyspraxies. Tous 
ces désordres sont décrits, dans le contexte adulte, par 
Braun (1994). 
Les troubles du développement de la motricité de la 
parole peuvent être héréditaires, congénitaux ou 
acquis. La transmission héréditaire de ces troubles se 
traduit généralement par une affection ne se limitant 
pas à la motricité de la parole (ex : la dystrophie 
musculaire). La question de l'existence d'un trouble 
moteur pur, limité exclusivement à l'appareil phona-
toire, et qui soit transmis de façon héréditaire, reste 
controversée. Parmi les troubles congénitaux, on 
relève principalement les atteintes périnatales diffuses 
télencéphaliques dont plusieurs reçoivent le diagnos-
tic descriptif de paralysie cérébrale (ex: l'anoxie, l'in-
fection intra-utérine, l'ictère nucléaire, etc;). Les 
troubles acquis résultent de lésions similaires à celles 
produisant les mêmes syndromes chez l'adulte. Les 
malformations de l'appareil phonatoire (ex: le bec de 
lièvre, la fissure palatine, une dentition anormale, la 
fente laryngotrachéale, la laryngomalacie, des 
kystes, etc.) peuvent aussi contribuer à la dysarthrie 
développementale. Dans tous les cas, mais surtout 
celui de la dysarthrie, la dysphagie néonatale est un 
signe précurseur fréquent du trouble moteur de la 
parole, qui sera observé un an ou deux plus tard 
(Love, 1992). 
Tous ces troubles du développement de la parole 
sont plus courants (environ quatre fois plus) chez les 
garçons que chez les filles. La même disproportion 
s'observe d'ailleurs pour les troubles du langage qui 
ne touchent pas la motricité de la parole en tant que 
telle, comme la dyslexie développementale, l'agram-
matisme développemental, l'agraphie développemen-
tale. Tous les modèles génétiques de ces troubles, 
ayant été proposés jusqu'à ce jour, sont autosomiques, 
il en découle donc, comme l'ont souligné Geschwind 
et ses collaborateurs, que les hormones stéroïdes, et en 
particulier, probablement la testostérone, pourrai(en)t 
jouer un rôle neuropathotrophique en phase fœtale du 
développement, dans certains cas. La migration des 
neurones importants pour le langage serait parfois 
freinée et distordue dans les régions du gyrus angu-
laire et du gyrus supramarginal gauches par la dis tri-
bution plus concentrée de testostérone dans le cerveau 
du fœtus masculin (Geschwind et Behan, 1982). 
TABLEAU 20"XIII. -CLASSES GÉNÉRALES ET SPÉCIFIQUES D'ÉTIOLOGIES DE L'INFIRMITÉ MOTRICE CÉRÉBRALE. 
Désordres métaboliques maternels pendant la gestation. Ictère nucléaire*, diabète maternel. 
Infections maternelles. Rubéole, syphilis, tuberculose, cytomégalovirus, toxoplasmose, méningite. 
Désordres vasculaires du cerveau fœtal. Thrombose, embolie, compression artérielle, thrombose du sinus, hémorragie péri ven-
triculaire. 
Dysplasies congénitales. Hydrocéphalie, trisomie, néoplasies. 
Stress toxique. Irradiation. 
Maladies dégénératives. Encéphalite de Schilder, sclérose cérébrale de Pelizaeus-Merzbacher, sclérose cérébrale de Krabbe, 
maladie de Alpers. 
Autres. Anoxie fœtale, prématurité. 
• Cette étiologie a maintenant pratiquement disparu grâce au protocole d' exsanguino-transfusion et au traitement préventif par immuno-
globuline anti-D institué depuis 1969. 
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DYSARTHRIE 
La dysarthrie est un trouble de l'articulation de la 
parole. On distingue quatre types d'erreurs d'articu-
lation : 1) substitution d'un son pour un autre; 
2) omission d'un son; 3) distorsion des sons; 
4) addition de sons inappropriés. Le problème est 
évidemment de nature neurologique. Les enfants 
dysarthriques n'ont souvent aucun autre problème 
(émotionnel, intellectuel, etc.). Mais dans une pro-
portion de 25 p.1 00 d'entre eux, ils ont des pro-
blèmes soit d'én,urésie, soit de coordination motrice, 
ou des troubles d'apprentissage (Cantwell et Baker, 
1987). On s'étonne que ces enfants semblent ne pas 
avoir de difficulté en lecture ni en épellation des sons 
qu'ils n'arrivent pourtant pas à prononcer. Une pro-
portion substantielle (environ 33 p.lOO) de ces 
enfants ont néanmoins une maturation lente de la 
fonction langagière dans son ensemble, des signes 
neurologiques subcliniques (soft signs), une domi-
nance corporelle (œil, main, pied) plus mixte que 
la norme, et divers troubles légers psychiatriques 
(Cantwell et Baker, 1987). 
Novak (1990, 1991) a récemment réalisé une 
évaluation assez complète (EEG, CT, examen neuro-
logique, potentiels évoqués, électromyographie, exa-
men laryngologique et phonologique) d'une cohorte 
d'enfants avec dysphasie développementale pure 
(essentiellement un retard d'acquisition de la parole) 
et une autre cohorte d'enfants avec dysarthrie déve-
loppementale pure (trouble limité à l'articulation). Il 
a démontré la présence d'une lésion télencéphalique 
diffuse et bilatérale dans la dysphasie, et une lésion 
focale unilatérale tronculaire, avec répercussions sur 
l'appareil phonatoire, dans la dysarthrie. Malheu-
reusement, il n'a fait aucune mention de la généalo-
gie familiale. 
Autant on peut identifier de sons distincts de la 
parole, voire étrangers aux règles phonologiques 
d'une langue, autant on pourrait inventer des termes 
pour caractériser chaque anomalie phonatoire obser-
vée chez les enfants. Pour ne s'en tenir qu'aux sub-
stitutions dues à un mauvais placement de la langue 
(sigmatisme) on distingue les formes interdentale 
(zézaiement, zozotement, blèsement), addentale (sif-
flement), latérale (chuitement), dorsale (lieu d'articu-
lation trop postural, produisant le /a /à la place du /el) 
et gutturale (la fermeture se produisant à l'isthme du 
gosier), pour n'en nommer que quelques-unes .. 
Chaque consonne substituée à une autre justifie son 
propre terme clinique, ainsi le mutacisme correspond 
à la production incorrecte du /ml, le lambdacisme à 
celle du Il/ et l'iotacisme à celle du /i/. Bien sûr, en 
plus d'être substitués, les sons peuvent être incorrec-
tement ajoutés ou retranchés de la production sonore 
visée. Les sons acquis normalement plus tard dans le 
déyeloppement ont tendance,à,être:omis (p~ .exemp!ec 
~ ~d ~·--{tt-ettS9!tYeet-;-:!.h~~et eef! ~eri!:an : .. !:!fu t'/"~.-~-il!eun ~~~onr 
TABLEAU 20-XIV. - EXEMPLES DE CLASSES D'ALTÉRATIONS 
PHONOLOGIQUES DANS LE DISCOURS CARACTÉRISANT L'APRAXIE 
DE LA PAROLE. 
.Assimilation: le fait de rendre semblables deux phonèmes 
rapprochés en transférant un ou plusieurs caractères de l'un 
vers l'autre. 
Dilatation : le fait de rendre semblables deux phonèmes éloi-
gnés. 
Métathèse : le fait de déplacer, d'intervertir un phonème ou 
une syllabe à l'intérieur d'un mot ou d'un groupe de mots 
(ex : « omavible » pour «amovible»). 
Interversion (ou remplacement) : le dérangement de l'ordre 
habituel de deux phonèmes voisins ou des mots dans une phrase. 
Élision : le fait de retrancher un phonème d'un mot (ex : 
<< atu » pour <<pâture»). 
Épenthèse (ou adjonction): le fait d'insérer à l'intérieur 
d'un mot un phonème non étymologique ne devant pas s'y 
trouver (ex: «aligrator» pour «alligator»). 
Note. Informations d'après Dudley et Delage (1990) et Chevrie-
Muller (1996). 
«gâteau») tandis que les sons acquis normalement 
très tôt apparaissent dans les productions infantiles en 
surnuméraires (par exemple 1' enfant nasalise le mot 
«ours» en le prononçant « nours » ). Pour plus de ren-
seignements sur ces questions d'orthophonie de l'en-
fant le lecteur est renvoyé à l'ouvrage de Dudley et 
Delage ( 1990) et à Le Normand ( 1996). 
II n'est pas facile de distinguer les trois choses 
que sont la dysarthrie, l'apraxie de la parole et la 
dysfluence. La dysarthrie devrait en principe se 
distinguer par une prédominance soit de flaccidité, 
soit de spasticité, soit d'incoordination (ataxie). 
L'apraxie de la parole se caractérise plutôt par des 
erreurs reflétant un mauvais choix des articulateurs 
(erreurs d'élision, d'adjonction, de remplacement, 
de métathèse, etc.) (tableau 20-XIV), tandis que la 
dysfluence est caractérisée surtout par des silences 
anormaux et des répétitions inappropriées de seg-
ments (tableau 20-XVI). 
Il existe dans CIM~lO une catégorie diagnos-
tique pour le trouble du développement de l'articula-
tion. Cette séméiologie est présentée au tableau 
20-XV. 
DYSPHONIE 
Il peut arriver aussi que le battement des cordes 
vocales soit perturbé ou anormal. On appelle ce pro-
blème la dysphonie. La dysphonie est le plus souvent 
causée par un traumatisme craniocérébral. Dans ce 
cas, la voix sera typiquement grêle et faible. Le 
tableau20~XVI p~ésentetrois :el asses :deJacteur.s ppu:--
· ·van r\:.xfJJ.~qcrrdüCt\_:,\~)"tVlTifi1;)rmil~en1et1 t~~bs ~'S\:'1. 
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TABLEAU 20-XV. -TROUBLE SPÉCIFIQUE DE L' ACQUISffiON DE L'ARTICULATION (CIM-1 0). SOURCE : WORLD HEALTII ÜRGANIZATION 
(1993), TRAD. FRANÇAISE CLASSJFJCATION INTERNATIONALE DES MALADIES, 1oe RÉVISION. CHAPITRE V (F): TROUBLES MENTAUX ET 
TROUBLES DU COMPORTEMENT : CRITÈRES DIAGNOSTIQUES POUR LA RECHERCHE, PARIS, ÛRGANISATION MONDIALE DE LA SANTÉ ET 
MASSON, 1994. (PAGE 131). 
Remarque. Ce trouble est également appelé trouble spécifique du développement phonologique. 
A. Les capacités d'articulation (phonologiques), évaluées par des tests standardisés, sont inférieurs à moins deux écarts types de 
la valeur moyenne correspondant à l'âge de l'enfant. 
B. Les capacités d'articulation (phonologiques) se situent à au moins un écart type en dessous du QI non verbal, évalué par des 
tests standardisés. 
C. L'expression et la compréhension du langage, évaluées par des tests standardisés, se situent dans la limite de deux écarts 
types par rapport à la valeur moyenne correspondant à l'âge de l'enfant. 
D. Absence d'atteintes neurologiques, sensorielles ou physiques altérant directement la production des sons de la parole, et 
absence d'un trouble envahissant du développement. 
Critère d'exclusion le plus couramment utilisé. Le QI non verbal, évalué par un test standardisé, et inférieur à 70. 
TABLEAU 20-XVI. - FACTEURS ÉTIOLOGIQUES D'UNE VOIX 
ANORMALEMENT BASSE ET GRÊLE. INFORMATIONS D'APRÈS 
ARONSON (1990). 
RÉDUCTION DE LA FRÉQUENCE FONDAMENTALE 
Facteurs 
endocriniens 
Hypothyroïdie 
Virilisation 
Acromégalie 
Facteurs 
traumatiques 
Ulcère des cordes 
vocales 
Hyperplasie 
Traumatisme crânien 
DYSRYTHMIES DE LA PAROLE. 
Facteurs 
psychogènes 
Stress chronique 
Battement électif des 
cordes vocales 
La plupart des cas de dysrythmie manifestent un 
début de trouble pendant la période d'acquisition de 
la parole (un à trois ans) sans qu'une lésion cérébrale 
n'ait pu être décelée, ce qui ne signifie nullement 
l'absence d'une dysfonction cérébrale, bien entendu. 
La dysrythmie de la parole est donc un trouble déve~ 
loppemental comportant des dimensions psycho-
affectives, héréditaires, évolutives et possiblement 
endocriniennes et neuropharmacologiques particu-
lières. Dans ce trouble très répandu ( 4 p.lOO de la 
population), la parole se caractérise par des arrêts 
involontaires de l'élocution ou dysfluences, des répé-
titions et des prolongations de sons et de syllabes et 
la lutte pour les terminer (Braun, 1994). Le bégaie-
ment n'est que l'une des formes des dysrythmies de 
la parole. Une classification des dysrythmies est pré-
sentée au tableau 20-XVII. 
Nous ne présenterons pas ici les dimensions psy-
cho-affectives, mais nous nous contenterons de sou-
ligner que le trouble est précipité et aggravé par des 
facteurs de stress psychologiques (Andrews et Harris, 
1964) et que, dans bien des cas, des réadaptations 
comportementales peuvent être très efficaces (Andrews 
et al, 1983). 
La transmission héréditaire de la dysrythmie de la 
parole semble respecter un profil autosomique com-
plexe. Plusieurs troubles non moteurs (dyslexie, etc.) 
font en effet partie du spectre et se retrouvent dans la 
généalogie de nombreuses familles (Homzie, Lindsay 
et Hasenstab, 1988 ; MacFarlane, Hanson, Walton et 
Mellon, 1991). Le rapport des concordances monozy-
gotes (environ 77 p.100) et dizygotes (environ 32 
p.100) montre que le facteur héréditaire pèse lourde-
ment dans cette affection. La prévalence de la dysryth-
mie de la parole tend à diminuer avec l'âge. Par ailleurs, 
les garçons risquent environ trois fois plus que les filles 
d'y être sujets (Andrews et Harris, 1964). Finalement, 
l'halopéridol, un antagoniste de la dopamine, semble 
réduire de façon relativement efficace son intensité. 
La neuropathologie du bégaiement développemen-
tal sera présentée selon deux aspects différents, cor-
respondant d'ailleurs à deux phasês historiques. Le 
premier aspect se rapporte à une latéralisation hémi-
sphérique atypique (faible) des fonctions langagières, 
et le deuxième à un trouble, plus difficile à cerner, de 
l'intégration interhémisphérique, particulièrement en 
ce qui a trait à la motricité. 
Les indications de latéralisation hémisphérique lan-
gagière émoussée proviennent d'études d'écoute 
dichotique (Pinsky et McAdam, 1980 ; Rosenfield et 
Goodglass, 1980), tachistoscopiques (Hand et Haynes, 
1983; Wilkins, Webster et Morgan, 1984), électro-
physiologiques (Moore et Haynes, 1980; Moore et 
Lorendo, 1980), de barbiturisation hémisphérique 
(Andrews, Quinn et Sorby, 1972; Luesenhop, Boggs, 
Laborwit et Walle, 1973), et finalement d'imagerie 
tomodensitométrique (Strub, Black et Naeser, 1987) 
et métabolique (Pool, Devous, Freeman, Watson et 
TABLEAU 20-XVII. - LES DYSRYTHMJES D'ÉLOCUTION. VOIR 
AUSSI DUDLEY ET DELAGE (1990). 
Bégaiement. Répétition saccadée d'une syllabe et arrêt invo-
lontaire du débit des mots. 
Bredouillement. Articulation confuse et empreinte de ratés. 
BafouiUement. Manque de clarté de la pensée produisant une 
phrase mal structurée et contenant des redites. 
Tachyphasie. Rapidité excessive de la parole venant par 
bourrasques avec omission de phonèmes et transpositions de 
sons ou de syllabes. · 
Bradyphasie. Lenteur d'expression de la parole. 
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Finitzo, 1991 ; Wood, Stump, McKeehan, Sheldon et 
Proctor, 1980). 
Le deuxième aspect, celui des troubles d'intégration 
interhémisphérique, est moins bien documenté. Les 
investigations sont limitées à des méthodes assez arti-
ficielles telles la technique des épreuves doubles. 
Cette technique peut nécessiter, par exemple, que le 
sujet réalise simultanément une activité rythmique 
avec une main et une activité rythmique différente à 
l'autre main (Webster, 1986, 1988, 1989, 1990). 
Webster a ainsi observé avec divers montages 
d'épreuves doubles (oscillation digitale, écriture, etc.) 
que les bègues manifestaient toujours un déficit de 
production. II en a conclu qu'une interférence massive 
et pathologique provenant de l'hémisphère droit nuit 
à la programmation motrice réalisée dans l'hémi-
sphère gauche, hémisphère déjà affaibli chez le bègue 
(Caruso, Abbs et Gracco, 1988, pour un point de vue 
similaire). Jones (1966) a administré des barbituriques 
à l'un puis à l'autre hémisphère chez quatre adultes 
atteints de bégaiement d'origine développementale. 
Trois d'entre eux avaient une lésion à gauche et un à 
droite, et le neurochirurgien est intervenu dans chaque 
cas: Deux constatations ont été faites· : d'abord, on 
remarque avec le test Wada que le langage est distri-
bué de façon plus diffuse et instable chez ces cas que 
chez les «normaux» et, ensuite, que tous les cas ont 
cessé de bégayer après l'intervention chirurgicale. 
Ceci appuie vaguement deux notions, celle d'une 
faible spécialisation hémisphérique pour le langage et 
celle d'un trouble de l'intégration interhémisphérique. 
Si toutefois, l'hémisphère droit était le principal 
responsable par excès d'interférence sur l'hémisphère 
gauche, on devrait s'attendre à ce que des lésions vas-
culaires massives de l'hémisphère droit diminuent le 
bégaiement développemental. Rosenfield, Pendleton-
Jones et Liljestrand (1981) sont les seuls, à notre 
connaissance, à avoir analysé un tel cas. Ils ont 
observé que le patient continuait à bégayer. Par 
ailleurs, les lésions droites ne devraient pas, selon ce 
modèle, provoquer le bégaiement. Or on va voir, au 
prochain paragraphe, que des lésions droites peuvent 
pourtant provoquer le bégaiement chez des sujets 
préalablement normaux. 
Les aphasies que l'adulte acquiert suite à une 
lésion cérébrale nous ont beaucoup appris sur 1' orga-
nisation cérébrale du langage tandis que les aphasies 
développementales auront été moins révélatrices. 
Dans le cas du bégaiement, nous sommes dans la 
situation contraire. Les syndromes de ·bégaiement 
acquis à l'âge adulte, décrits dans les ouvrages spé-
cialisés, n'apportent pas beaucoup de cohérence ni de 
clarté à notre compréhension de l'organisation céré-
brale de la fluence motrice. Ce qui caractérise en un 
mot ce secteur de la neuropsychologie, c'est son hété-
rogénéité. Des syndromes de bég,aiement peuvent 
réstJlter, cbed '.adultede:pjus,souYent:dedésions 'vas~-
culaiTe~ gaui:::hes \HeiTJl,:Bu'rler e{Canter.' f'-;'.îf,'JJ;.·en 
présence de divers degrés d'aphasie. Parmi les fac-
teurs de risque on retient celui d'appartenir au sexe 
masculin et celui d'avoir eu une tendance au bégaie-
ment développemental (Mazzucchi, Moretti, Carpeg-
giani, Parma et Paini, 1981). Toutefois, on a aussi 
rapporté quelques cas résultant de lésions vasculaires 
temporales droites (Ardila et Lopez, 1986), pariétales 
droites (Rosenbek, Messert, Collins, et Wertz, 1978; 
Lebrun, Bijleveld et Rousseau, 1990), capsulo-puta-
méniques droites (Soroker, Bar-Israel, Schechter et 
Solzi, 1990), et autres (Helm, Butler et Benson, 1978; 
Homer et Massey, 1983 ; Fleet et Hellman, 1985). Les 
cas post-traumatiques, avec ou sans épilepsie, sont 
fréquents (Attanasio, 1987; Helm, Butler et Canter, 
1980; Lebrun et Leleux, 1985), tandis qu'on retrouve 
un nombre limité de cas de maladies dégénératives, 
extrapyramidales ou pas, du· cerveau (Helm, Butler et 
Canter, 1980). On a observé quelques cas de bégaie-
ment provoqué par des intoxications industrielles, des 
surdoses iatrogènes (ex : le Dilantin®), une anoxie 
cérébrale pendant une anesthésie, etc. (Helm-Esta-
brooks, 1986). Le tableau se complique encore 
davantage à la lecture de compte rendus de rémis-
sions causées par des lésions corticales, droites ou 
gauches (Jones, 1966). Des cas encore plus surpre-
nants incluent deux cas de rémission survenue à l'âge 
adulte pour un bégaiement développemental, le pre-
mier après une lésion située au niveau du tronc céré-
bral (Cooper, 1983) et le deuxième pendant la 
stimulation électrique du thalamus centromédian 
(Bhatnagar et Andy, 1989). 
À la lumière de ce qui précède, nous trouvons rai-
sonnable le postulat de Nowack et Stone (1987) sur 
le fait que le bégaiement peut s'installer facilement 
chez un sujet dont l'hémisphère gauche est affaibli de 
façon diffuse, à l'occasion d'un niveau élevé d'an-
xiété, et au moment d'un épisode neurogène focal 
droit ou bilatéral. 
DÉSORDRES DES FONCTIONS EXÉCUTIVES 
CHEZ !:ENFANT 
La neuropsychologie pédiatrique des désordres exé-
cutifs pose· de sérieux problèmes. Elle n'existe encore 
qu'à un stade.de développement embryonnaire. Il y a 
une controverse sur le fait de savoir dans quelle mesure 
il est opportun de parler. de désordres de 1~ fonction 
exécutive chez le jeune enfant. En effet, la fonction 
exécutive (du moins les formes complexes) est telle-
ment peu développée chez le jeune enfant qu'on voit 
difficilement comment elle peut être compromise par 
une lésion cérébrale. Peu de tests ont été normés et 
validés pour l'examen clinique des fonctions exécu-
tives chez 1' enfant (mais voir Chehine et Baer, 1986; 
Daigneault, Crépeau, Braun et Godbout, 1995; Finger, 
199~1; WelSJ:u~taL199-l ). Pât:aillèam;,lesilimensions' 
oc:gifin\'esplus.f:ines des desordres exécutifs'Cè 1'en-
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TABLEAU 20-XVlll. -PROBLÈMES PARTICULIERS DANS L'ÉVALUATION NEUROPSYCHOLOGIQUE DES ENFANTS AVEC TROUBLES MOTEURS. 
VOIR AUSSI MEARIG (1983). 
1. La complication médicale diminue l'opportunité d'interactions sociales. 
2. Les attitudes et sentiments des parents peuvent réduire le nombre de «co-occurrences» qu'ils fournissent. 
3. Le répertoire limité de réponses de certains enfants handicapés rend moins probables l'expérience des objets dans le contexte 
de l'échangé social. 
4. L'habileté à déceler et se souvenir des «co-occurrences» peut être diminuée chez certains enfants handicapés. 
5. Un processus complexe de transactions enfant-environnement réduit progressivement la fréquence des vécus sociaux. 
6. L'infirmité motrice est beaucoup plus visible que le handicap sensoriel, et tend à provoquer plus souvent des réactions défavorables 
de la part des autres. 
7. Les désordres moteurs (surtout spastiques) engagent une importante dépense énergétique, ce qui augmente encore le handicap. 
fanee (troubles de planification, inertie, inflexibilité 
mentale, jugement, anticipation, résistance à la distrac-
tion, etc.) sont souvent, semble-t-il, noyées dans les 
difficultés «psychiatriques» que manifestent de tels 
enfants. Il semble que la grande majorité des cas en 
pédiatrie qui ont été décrits dans la littérature sont des 
cas avec lésion frontale et syndrome caractériel acquis 
(pseudo-psychopathie) (Grattan et Eslinger, 1992, pour 
une revue). Ce sont des enfants difficiles, inamicaux, 
impulsifs, dérangeants, émotionnellement labiles, colé-
riques, antipathiques. Ces traits dominent le tableau cli-
nique au point de faire oublier aux cliniciens les 
dimensions cognitives du syndrome. Il en va de même 
pour les autres syndromes neuropsychologiques de 
l'enfance touchant la fonction exécutive tels le déficit 
attentionne! avec hyperactivité (Chelune, Ferguson, 
Koon et Dickey, 1986; Grodzinsky et Diamond, 1992; 
Shue et Douglas, 1992), le syndrome obsessionnel 
compulsif (Bornstein, 1991; Fior-Henry, 1990), la 
maladie de Gilles de la Tourette (Bornstein, 1991; 
Gedye, 1991). Les lésions semblent pouvoir être 
situées presque n'importe où dans le lobe frontal: l'hé-
misphère droit ou gauche, l'aire dorsolatérale, la pointe 
antérieure, l'aire orbitale. 
Il semble qu'il existe pourtant aussi une minorité de 
cas en pédiatrie, avec lésion frontale, qui développent 
un syndrome pseudo-dépressif: inertie cognitive, retrait 
social, amorphisme, dépendance affective envers les 
adultes. Un seul cas de ce type a été décrit chez l'enfant. 
Sa lésion, massive, était située dans la région frontale 
médiane gauche et touchait la frontière de la tête du 
noyau caudé (Daigneault, Braun et Montes, 1997). 
Finalement, notre impression clinique, basée sur les 
quelques cas que nous avons pu évaluer en pédiatrie, 
est que de nombreuses lésions frontales, chez l'enfant, 
laissent bien peu de séquelles cognitives ou affectives. 
On dit de telles lésions qu'elles sont « silencieuses ». 
PROBLÈMES PARTICULIERS DANS 
L:ÉVALUATION NEUROPSYCHOLOGIQUE 
DES ENFANTS AVEC TROUBLES MOTEURS 
On a tendance à penser que, contrairement aux sourds 
et aux aveugles, les handicapés moteurs n'ont pas un 
accès limité à la culture. Pourtant, tel n'est pas le cas. Le 
tableau 20-XVIII relève certaines de ces difficultés. 
Comme c'est le cas pour la surdité et la cécité, les 
atteintes centrales affectant la motricité peuvent fré-
quemment hypothéquer l'intelligence, mais tel n'est 
pas toujours le cas (tableaux 20-XIX et 20-XX). 
TABLEAU 20-XIX. -NIVEAUX D'INTELLIGENCE-DE TROIS ÉCHAN-
TILLONS D'ENFANTS SOUFFRANT D'INFIRMITÉ MOTRICE CÉRÉBRALE. 
SOURCE : CRUICKSHANK, W.M., HALLAHAN, D.P., BICE H.V. 
(1976). THE EVALUATION OF INTELLIGENCE. IN: W.M. CRUICK-
SCHANK (ED ), CEREBRAL PALSY : A DEVELOPMENTAL DISABILITY. 
SYRACUSE, SYRACUSE UNIVERSITY PRESS. (PAGE 109). 
NIVEAU BUFFALO NEW JERSEY BIRMINGHAM 
D'INTELLIGENCE (N = 330) (N = 1000) (N = 354) 
110 et plus 4,5 6,9 4,0 
90-109 23,0 21,6 20,1 
70-89 22,5 22,7 26,8 
50-69 22,5 20,4 22,9 
0-49 27,5 28,4 22,3 
TABLEAU 20-XX. -COMPARAISONS DE MOYENNES DE QI ET D'ÉCARTS TYPES EN FONCTION DU TYPE D'ATTEINTE MOTRICE. SOURCE : 
CRUICKSHANK, W.M., HALLAHAN, D.P., BICE H.V. (1976). THE EVALUATION OF INTELLIGENCE. IN: W.M. CRUICKSCHANK (ED), 
CEREBRAL PALS Y : A DEVELOPMENTAL DISABILITY. SYRACUSE, SYRACUSE UNIVERSITY PRESS. (PAGE 11 0) 
Moyenne 
ET 
SPASTIQUE 
BIRMINGHAM NEW J. 
67,9 
27,7 
71,94 
29,73 
ATHÉTOSIQUE 
BIRMINGHAM NEW J. 
67,6 
25,5 
72,60 
30,41 
ATAXIQUE 
BIRMINGHAM NEW J. 
63,3 
19,3 
54,96 
27,06 
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L'enfant avec infirmité cérébrale connaît un stress. 
Il risque d'être anxieux, d'avoir une attitude de dépen-
dance affective dépassant son handicap moteur, une 
faible estime de soi et de sa personnalité, des conflits 
avec ses parents (Allen et Jefferson, 1962). Tout ceci 
conditionne l'attitude que le clinicien devra lui mani-
fester, et la latitude qu'il devra appliquer aux procé-
dures standardisées d'évaluation. 
Une des premières choses à faire dans l'évaluation 
de l'infirme moteur cérébral est de déterminer rapi-
dement le niveau global de son handicap. On trouve 
une brève échelle servant à cela dans Allen et Jeffer-
son (1962). Plusieurs tests ont été conçus pour mini-
miser l'importance de la motricité dans l'évaluation 
des aptitudes cognitives. Parmi ceux-ci, le test des 
Matrices Progressives de Raven, l'Échelle de Matu-
rité Mentale Columbia, et l'Échelle Internationale 
Leiter de Performance sont les plus riches en normes 
et les plus souvent utilisés (tableau 20-XXI). 
Une autre approche a consisté à adapter des tests 
très respectables tels les tests individuels d'intelli-
gence Binet ou Wechsler. On a même publié des sys-
tématisations et normes à cet effet (Sattler, 1972, 
1982). Allen et Jefferson (1962) préconisent quant à 
eux l'utilisation des Matrices Progressives de Raven 
. pour l'évaluation de l'intelligence chez les infirmes 
moteurs. Cela n'est pas étonnant : 1) le test ne 
requiert qu'un pointage très simple ou même de l'élo-
cution d'un simple chiffre, par item; 2) le test 
contient peu d'éléments liés à une culture, supposant 
une grande mobilité; 3) le test est pourvu d'excel-
lentes normes pour enfants. Nous mettons le lecteur 
en garde toutefois, de tenir compte du fait que des 
normes aussi anciennes que celles-là risquent de 
mener à une surestimation de la compétence cogni-
tive d'un enfant. Finalement, pour le très jeune enfant 
chez qui l'on anticipe une infirmité motrice, il existe 
une échelle de développement moteur et de djagnostic 
clinique (Chandler, Andrews et Swanson, 1980). 
Cette échelle couvre les domaines du tonus muscu-
laire, des réflexes primitifs, des réactions automa-
tiques, et des mouvements volontaires. Chez des 
enfants dont l'infirmité motrice ne fait pas de doute, 
1' échelle la plus spécifiquement utile est la série des 
Échelles de Développement Moteur Peabody (Folio 
et Fewell, 1983). Ces échelles comportent entre 
autres choses une échelle de compétences motrices 
correspondant aux gros groupes musculaires (170 
items) et une échelle évaluant plutôt les muscles fins· 
(112 items). En plus, ces tests sont riches en sugges-
tions pour l'intervention axée sur chacun des pro-
blèmes spécifiques. 
INTERVENTION AUPRÈS DE PATIENTS AVEC 
INFIRMITÉ MOTRICE 
Il est utile, semble-t-il, de compenser certains défi-
cits et mauvaises habitudes, très tôt. De même, il est 
possible de façonner quelques procédures motrices 
stratégiquement importantes pour la conquête d'un 
peu plus d'autonomie. Des exemples de ces interven-
tions sont présentés au tableau 20-XXII. 
TABLEAU 20-XX:I. -TEsTS DES APTITUDES COGNmVES CONÇUS POUR MINIMISER L'APPEL À LA MOTRICITÉ. 
Échelle de Maturité Mentale Columbia (Columbia Mental maturity Scale) (3-11 ans) Burgmeister, Blum et Lorge, 1972. The 
Psychological Corporation (une version française de cette échelle est distribuée par l'Institut de Recherches Psychologiques). 
Échelle Internationale Leiter de Performance (Leiter International Peifonnance Scale) (2 ans-adulte) Leiter, 1948, 1959. 
Stoulting Corporation. 
Matrices Progressives de Raven (Raven's Progressive Matrices) (6 ans-adulte) Raven, 1965. The Psychological Corporation. 
Voir annexes pour adresses des distributeurs et normes secondaires. 
TABLEAU 20-XXll - ExEMPLES DE QUELQUES INTERVENTIONS AUPRÈS DES JEUNES ENFANTS AVEC INFIRMITÉ MOTRICE CÉRÉBRALE. 
VOIR AUSSI MBARIG, 1983. 
Correction du stéréotype main-bouche : il est recommandé de fixer une attelle au coude pour le maintien de 1' extension, le temps 
de faire faire des exercices avec les mains (saisir des objets, déposer des objets dans des créneaux, etc.). 
Jeux de miroir: toucher l'enfant tout enJui faisant identifier les parties de son corps, lui faire faire des exercices de mouvements, 
penchements, etc., avec la sécurité d'être pleinement soutenu. Ceci développe motricité et coordination, tout en rehaussant l'es-
time de son corps. 
Jeux de glaise : pour le développement de la musculature fine, laisser 1 'enfant manipuler la glaise et graduellement développer 
l'aptitude à créer des formes. 
Voiturette ou tricycle en plastique : pour le développement des gros groupes musculaires, offrir une voiturette ou un tricycle en plastique. 
Façonnement dçs comportements stratégiques: suivre des directives, attention à l'hygiène personnelle, éléments d'autonomie 
tels que tenir ses ustensiles, mettre ses chaussettes, etc. 
Mise .en: forme~rog~essive .des (!emandes ,verbales : suppfeS!:<Wn .deS: .demandes .g~stuelles :et consJruction:g~<!duelle;rles .demandes , 
· orlüe>;'a'htmlJ;mmK'"~'Ubhtque:< 
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Bien entendu, le gros du problème dans l'infirmité. 
motrice cérébrale est de nature motrice. Les trois dis-
ciplines qui se vouent de façon spécialisée à cette 
dimension du comportement sont la physiothérapie, 
l'ergothérapie et 1' orthophonie. Ces intervenants dis-
posent de plusieurs systèmes d'intervention détaillés 
et relativement systématiques en ce qui a trait aux 
interventions visant à améliorer la motricité générale 
et celle de la parole de cette clientèle à tous les âges 
(Crickmay, 1966, Levitt, 1976, et Hardy, 1983). On 
mentionne les systèmes de Bobath, de Fay, de Rood, 
et de Phelps. Ces cliniciens ont voulu promouvoir des 
systèmes parfois extrêmement lourds et coûteux que 
l'on prétendait pouvoir appliquer à presque tous les 
infirmes moteurs cérébraux. Leurs ambitions ont été 
généralement boursouflées. On trouvera des adresses 
fournissant de la documentation et des services d'in-
tervention orthophonique pour les enfants avec infir-
mité motrice cérébrale au tableau 20-XXIII. 
TABLEAU 20-XXIII.- CENTRES DE DOCUMENTATION SUR L'INTER-
VENTION AUPRÈS D'ENFANTS AVEC INFIRMITÉ MOTRICE CÉRÉBRALE. 
BLISS Symbolics Communication International 
1630 Lawrence Avenue West, Suite 104, Toronto, Ontario, 
Canada. 
Centre de Documentation sur l'Infirmité Motrice Cérébrale 
217 rue St-Charles, 75015 paris, France. 
Centre National Français de Liaison pour la Réadaptation des 
Handicapés 
38 Boulevard Raspail, 75007, Paris, France. 
Centre Technique National D'Études et de Recherches sur les 
Handicaps et les Inadaptations 
236 bis, rue de Tolbiac, 75013 Paris, France. 
International Society for Augmentative Communication 
PO Box 1762, Station R, Toronto, Ontario, Canada, M4G 4A3. 
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FIGURE 21-1. -DIMENSIONS MOYEN-
NES DE LA TÊTE DANS DIVERSES 
AFFECTIONS. La mesure du volume 
de la tête est une des premières 
réalisées dès l'accouchement par 
l'obstétricien et ensuite par le 
pédiatre. 
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Longueur de la tête (en mm) 
rant avoir recours directement à la tomodensitométrie 
transaxiale. n est normal de relever chez le nourrisson 
des bruits à l'auscultation de la tête. Toutefois, des 
bruits trop amples, ou asymétriques, peuvent suggérer 
une malformation artérioveineuse, et en particulier un 
anévrisme géant. Cette impression sera renforcée par 
le relevé d'une hypertension ou d'un régime cardiaque 
congestif, et des examens plus poussés seront alors. 
justifiés. Parmi les stigmates les plus pertinents de la 
région de la tête, il faut retenir ceux de la ligne 
médiane. Les défauts de la formation du tube neural 
affectent le plus souvent le méridien, la bouche (fente 
palatine ou palais ogival) ou le cerveau (la masse 
méridienne sous-cutanée peut laisser soupçonner un 
méningocèle en forme fruste). ll existe de nombreuses 
chartes développementales de la circonférence. crâ-
nienne des nourrissons et enfants de chaque sexe. 
Il en va de même de la stature corporelle, qui n'est 
pas sans importance sur le plan neuropédiatrique. En. 
effet, la très petite taille est souvent associée à la 
pathologie ou anomalie cérébrale (voir le chapitre sur 
les syndromes neurologiques lourds), tandis que la 
très grande taille 1' est aussi, mais moins fréquemment 
(voir le chapitre sur le développement neuropsycho-
logique des sexes, et en particulier les syndromes 
gonosomiques XXY, XYY et XXX). On trouve des 
chartes odétaillées ,des .tailles ,des .nourrissons :et enfants: 
clirtnsfBH::hnlii 1 fÇ~ i. 
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Certains pédiatres cherchent à recueillir une bonne 
base d'informations sur l'histoire développementale 
de l'enfant d'un des parents. Pour cela, ils peuvent 
réaliser une anamnèse médicale en entrevue, mais 
aussi remettre aux parents un questionnaire à com-
pléter, standardisé de préférence, sur les aspects plus 
généraux du développement. Ces questionnaires, 
souvent développés, dispensés et interprétés par les 
psychologues, sont présentés au chapitre sur l'éva-
luation neuropsychologique de l'enfant en âge pré-
scolaire et scolaire. Nous allons donc présenter 
ici l'anamnèse médicale d'abord, et ensuite les 
méthodes d'observation et l'examen direct de l'en-
fant. (tableau 21-1). 
ÉCHELLE APGAR DE PATHOLOGIE NÉONATALE 
L'échelle Apgar (Apgar, 1953, 1962) est une grille 
d'observation extrêmement simple du bébé naissant, 
pour 1' obstétricien. Malgré sa grande simplicité, elle 
s'est avérée utile comme l'un des éléments permet-
tant d'envisager les séquelles neuropsycholog!ques à 
long;terme;:( S.èlf :et Horowitz; J 979-:). . .C'lette>'ggille::est,; 
pfése.triée.:au 1àhleau -:2ll[i. 
Chapitre 21 
EXAMEN NEUROLOGIQUE EN PÉDIATRIE 
Nous avons opté pour la séparation de notre pré-
sentation des données neurologiques en trois cha-
pitres : l'examen neuropédiatrique, les syndromes 
neuropédiatriques légers, et les syndromes neuropé-
diatriques lourds. Cette décision s'appuie sur le fait 
que le tout représente un corpus trop volumineux 
pour former un seul chapitre, mais aussi sur le fait 
qu'il existe plusieurs pratiques de la neurologie selon 
le milieu de travaiL Le neurologue qui pratique dans 
une clinique pédiatrique à vocation générale dans un 
hôpital non spécialisé à séjour bref, dans une clinique 
externe, ou dans un cabinet privé, aura tendance à 
voir des cas moins lourds que le neurologue tra-
vaillant dans un institut pour enfants sous curatelle, 
ou dans un hôpital pédiatrique de soins spécialisés, 
intensifs ou chroniques. Il en va de même pour les 
neuropsychologues qui accompagnent ces neuro-
logues. Leur pratique, et le type de cas, seront forte-
ment conditionnés par le type de milieu dans lequel 
ils travailleront 
Le milieu de travail influence aussi jusqu'à un cer-
tain point la démarche d'évaluation du neurologue. 
Les cas lourds ont tendance à passer par le milieu hos-
pitalier spécialisé, qui fera subir au patient de nom-
breux tests au moyen d'une haute technologie. On 
distingue plusieurs composantes ou approches à 
l'examen neuropédiatrique. Ces procédures sont typi-
quement réalisées par les médecins pédiatres, ou neu-
rologues spécialisés en pédiatrie, tandis que rien 
n'empêche d'autres professionnels de les pratiquer-
à condition de s'appuyer sur une formation solide. Ce 
début de diagnostic peut inclure, entre autres choses, 
l'anamnèse médicale, la mesure de la circonférence de 
la tête, le poids et la taille corporelle par rapport aux 
normes, l'examen des fonctions motrices et sensitives 
élémentaires, l'examen du corps et en particulier de la 
tête (l'examen des fontanelles et sutures pour s'assu-
rer qu'elles se sont scellées au bon moment est parti-
culièrement pertinent), la recherche des stigmates phy-
siques et dysmorphiques, l'analyse des signes de 
Dubowitz, celle de certains signes subneurologiques 
(soft signs) (ex: l'échelle de Rutter), celle des réflexes, 
et l'examen du fond de l'œil (fundus). 
EXAMEN DE LA TÊTE 
Il existe une grande diversité de conditions.patho-
logiques capables de produire une dysgénésie céré-
brale, soit hypotrophique, soit hypertrophique (voir le 
chapitre sur les syndromes neurologiques lourds pour 
les détails). Le volume du cerveau se reflète dans la 
circonférence de la tête, mesure qui autorise respecti-
vement, les expressions microcéphalie et macrocé-
phalie. L'utilité de l'examen de la circonférence de la 
tête est illustrée à la figure 21-1. 
La fontanelle postérieure devrait se souder dès les 
premières semaines de la vie postnatale. En cas 
contraire, il faut soupçonner l'hydrocéphalie ou l'hy-
pothyroïdie. La fontanelle antérieure devrait se fer-
mer entre le 12e et le 18e mois de vie postnatale. Une 
fontanelle bombée (convexe) à cette étape suggère hi 
présence d'une hydrocéphalie ou d'un hématome 
sous-durai ou d'une méningite. Les sutures trop sépa-
rées indiquent une pression intracrânienne, tandis que 
des sutures trop relevées (avec crête) peuvent indi-
quer une fusion précoce (synostose) ou un arrêt du 
développement du cerveau. Ces déterminations sont 
faites par simple palpation. La transillumination du 
crâne permettait aussi autrefois d'entrevoir et de pho-
tographier les anomalies mentionnées plus haut Trop 
de transillumination pouvait suggérer une accumula-
tion de liquides -justifiant le passage à d'autres exa-
mens (ex: tomodensitométrique). Aujourd'hui, cette 
technique n'est plus guère utilisée, le pédiatre préfé-
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TABLEAU 21-1. -ANAMNÈSE PÉDIATRIQUE MÉDICALE. 
HISTOIRE PRÉNATALE HISTOIRE PÉRINATALE HISTOIRE NÉONATALE 
Problèmes de fertilité 
Avortements préalables 
Parenté avec avortements spontanés 
Rupture prématurée des membranes 
Durée et qualité de l'accouchement 
Détresse fœtale 
Infection 
Cyanose 
Ictère/jaunisse 
Maladies maternelles, hypertension, œdème, fièvres 
Médicaments 
Présentation et forceps Problèmes d'alimentation 
Léthargie ou irritabilité 
Besoins spéciaux 
Anesthésie 
Drogues, alcool, tabagisme 
Régimes, gain pondéral 
Réanimation 
TABLEAU 21-11.- L'ÉCHELLE APGAR DE PATHOLOGIE NÉONATALE. 
RYTHME CARDIAQUE 100-140/min 
lOO/min 
Aucun battement 
EFFORT RESPIRATOIRE Cri normal 
Irrégulier et superficiel 
Apnée (> 1min) 
IRRITABILITÉ RÉFLEXE Normale 
Légèrement déprimée 
Absente 
TONUS MUSCULAIRE Bon 
Passable 
Flaccide 
.COULEUR DE LA PEAU Rose 
PâJe 
Cyanosée (bleue) 
STIGMATES LEGERS SERVANT DE SIGNES 
POTENTIELS D'ANOMALIES DU SYSTÈME 
NERVEUX CENTRAL 
2 
1 
0 
2 
1 
0 
2 
1 
0 
2 
1 
0 
2 
1 
0 
Il va sans dire qu'à partir du moment où l'enfant est 
capable de comprendre et d'exécuter des consignes, 
l'examen peut être largement complété. Par exemple, 
on peut alors placer l'enfant à terre et lui demander de 
se lever debout tout seul. S'il se relève en s'appuyant 
d'abord avec ses membres antérieurs, s'accote ensuite 
les mains sur les genoux pour redresser le tronc -
manifestant alors une lordose, établit un large poly-
gone de sustentation - ce qui lui donne des mollets 
pseudo-hypertrophiés, alors tout ce tableau est com-
patible avec une faiblesse pelvienne, de la moelle 
lombosacrale, du dos - le tout d'origine neurolo-
gique. Cet ensemble est appelé signe de Gower. Il 
suffit de remettre un crayon et une feuille de papier à 
un enfant pour noter la présence d'une mauvaise pré-
hension: le crayon pourra être saisi en pince (trois 
doigts d'un côté, le pouce de l'autre), ou en prise 
simienne (comme on tient un pic à glace) ; (figure 21-
2). Ce sont les signes d'une maturation nerveuse pro-
blématique. À partir de 1' âge de deux, trois ou quatre 
ans (selon l'enfant) il devient possible d'examiner 
l'état psychique (aptitude verbale, concentration, 
mémoire, etc.), et d'évaluer la fonction des nerfs crâ-
Préhension 
simienne-..........._ 
FIGURE 21-2. - ILLUSTRATION D'UNE PRÉHENSION PRIMITIVE 
(SIMIENNE), NORMALE CHEZ LE TRÈS JEUNE ENFANT, MALSAINE 
CHEZ L'ENFANT SCOLARISÉ. 
niens. Il devient aussi utile de tracer, avec les parents, 
un bilan de l'évolution passée de l'enfant par rapport 
aux bornes développementales normatives. La plupart 
des signes subneurologiques ne peuvent être réper-
toriés que chez l'enfant coopératif, et pas chez le 
nourrisson. L'appellation anglaise «soft signs » se 
traduirait aussi par l'expression «signes neurolo-
giques fins». 
Shaywitz (1982) a décrit un certain nombre de 
signes (anomalies morbides des traits externes) qui 
sont souvent associés à des anomalies du système 
nerveux central (tableau 21-III). Ces signes peuvent 
être observés à n'importe quel âge. 
SIGNES DE DUBOWITZ 
L'examen néonatal de Dubowitz est composé de la 
cotation, sur une échelle de 0 à 4, de dix traits 
externes observables sans manipulation. De surcroît, 
une deuxième composante de l'examen de Dubowitz 
comporte dix signes obtenus par manipulation, 
cotables de 0 à 5 (Dubowitz et Dubowitz, 1981 ). Ces 
scores sont des indicateurs de défauts de la matura-
tion du système nerveux central observables chez le 
nourrisson. Les dix manipulations de la deuxième 
1 
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TABLEAU 21-III.- STIGMATES SERVANT DE SIGNES POTENTIELS D ANUMAUES DU SYSTÈME NERVEUX CENTRAL. 
Cheveux: épis saillants*, texture en fil métallique, texture drue, cassante. 
Yeux: fissure palpébrale anormale*, pli épicantique orienté atypiquement*, hypertélorisme*, hypotélorisme*, strabisme, ptose, 
cyclopie*, microphtalmie*, colobome iridien*. 
Oreilles: malformées, asymétriques*, fosses ou tragus*. 
Nez: narines inverties*, pointe molle*, philtrum mou*, nez en selle*. 
Bouche: palais pointu*, fente palatine ou labiale*, petites dents*, morphologie linguale atypique*, mouvements linguaux atypiques, 
bouche de carpe*. 
Mâchoire: maxillaire proéminent (prognathisme)*, micrognathisme*. 
Torse: défauts vertébraux*, cou palmé*, pectus excavatum*, pectus carénatum*, mamelons trop espacés*, murmure cardiaque*, 
dysraphisme. 
Viscères et organes: atrésie des ouvertures (anale, duodénale, etc.)*, ouvertures trop grandes (hypospadias)*, hernies*, obésité, 
hypotrophie, hypertrophie. 
Mains: ligne des mains atypique, petites ou larges par rapport au corps, minces et en pointe, faiblesse des jointures, clinodactylie, 
pouce large. 
Peau: sèche, drue, rugueuse, taches café au lait, hémangiomes, hypoplasie ou dysplasie des ongles. 
Pieds: orteils espacés, syndactylie, troisième ou quatrième orteil trop longs, premier orteil trop long. 
*Dysmorphies de la ligne médiane (voir les chapitres 20 et 21 pour des détails complèmentaires). 
Signe Score de maturité 
neurologique 0 1 2 3 4 5 
Posture « « « ~ a:t 
Fenêtre r r l" ~ 1 carrée 
Dorsiflexion 
.---... ~ -----. de la cheville ~ ~ 
Détente t& ~ ~ du bras 
Détente 
o::::J-1 ~ o::t" de la jambe. 
Creux 
rb ~ ~ ~ cd cd poplité 
Talon à 
o:::J d:J &:l ~ ~ l'oreille 
Signe du ~ & & & foulard 
Posture ~ ~ ~ ~ de la tête 
Suspension ~--1~6f\ <ft. ,Œj3iJRI~ veetmle:'-
. l ! .1 
FIGURE 21-3.- SCHÉMATISATION 
ET GRILLE DE SCORAGE DE L'É-
CHELLE DE DuBOWITZ. L'échelle 
de Dubowitz vise à mesurer 
l'intégrité neurocomportemen-
tale du nourrisson. 
FIGURE 21-4. - TEcHNiQUE DU TALON À L'OREILLE (DUBOWI1Z ET 
AL, 1970). Le nourrisson immature laisse joindre par 1' examina-
tellf son talon à son oreille sans résistance (Dubowitz et al, 1981). 
partie de l'examen sont décrites et classées à la figure 
21-3, tandis que l'application de trois de ces manœu-
vres (le signe du talon à l'oreille, celui du creux 
poplité, et celui de la fenêtre carrée) est illustrée aux 
figures 21-4 à 21-6. 
Une variation intéressante de l'approche de 
Dubowitz a été mise au point par Korner et Thom 
(1990). Ils ont développé une évaluation du nourrisson 
spécifiquement conçue pour celui qui est né prématu-
rément. Cet examen inclut des cotations du signe du 
foulard, du développement et de la vigueur motrice, de 
l'angle poplité, de l'aptitude à être alerte, de 1' orienta-
tion, de l'irritabilité, de la qualité du cri, de la propor-
tion de sommeil. Ce test est constitué de normes et il 
est distribué par la Psychological Corporation. 
EXAMEN DES RÉFLEXES 
Les réflexes ne doivent être ni trop brusques ni trop 
mous, à défaut de quoi on peut soupçonner un désor-
dre neurologique. Parmi les réflexes les plus souvent 
évalués en pédiatrie du nourrisson, on retrouve une 
série de réflexes primitifs qui ne doivent en temps 
normal n'être observés que chez le nourrisson: réflexe 
TABLEAU 21-IV.- RÉFLEXES PRIMITIFS DU NOURRISSON. 
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FIGURE 21-5. - TECHNIQUE DU CREUX POPLITÉ (DUBOWI'rz ET AL, 
1970). Le nourrisson immature laisse replier sa jambe toute 
droite, tandis que le nourrisson normal maintient une légère 
flexion (un creux de l'articulation arrière du genou); 
(Dubowitz et al, 1981). 
FIGURE 21-6.- TECHNIQUE DE LA FENÊTRE CARRÉE (DUBOWITZ 
ET AL, 1970). Le nourrisson immature ne laisse pas sa main flé-
chir contre son avant-bras (Dubowitz et al, 1981). 
de Moro, réflexe de Landau, réflexe de succion, 
réflexe glabellaire, réflexe de la marche assistée, 
réflexe préhensile, et réflexe de Galant. Ces réflexes 
du nourrisson sont décrits au tableau 21-IV. 
Réflexe de Moro (d'embrassement): lorsqu'on soulève le siège en saisissant les membres inférieurs, ou que l'on frappe 
fortement sur la table sur laquelle le bébé est étendu, le nourrisson étend ses membres supérieurs en croix puis les ramène dans un mou-
vement d'embrassement (disparaît à 5 mois). 
Réflexe de Landau: en suspension ventrale, la flexion forcée de la tête provoque une flexion des jambes et parfois même aussi du 
tronc (observé surtout entre les huitième et vingt-quatrième mois). 
Réflexe de succion: le bébé se met à téter le doigt placé dans sa bouche. 
Réflexe glabellaire (nasopalpébral): une tape à la glabelle (bosse frontale moyenne) provoque un clignement des yeux. 
Réflexe de la marche assistée: le bébé tenu à la verticale par les mains, fait des pas à mesure qu'on le propulse doucement par devant 
(disparaît vers 6 semaines). 
Réflexe des points cardinaux (rooting reflex): une stimulation de la zone péribuccale provoque un mouvement de la tête vers le côté 
stimulé qui est suivi des réflexes labiaux et de succion (disparaît ~ers 3 semaines). 
Réflexe d'agrippement (préhensile): la stimulation de la peau de la face palmaire des doigts (introduction d'un doigt ou d'un bâton-
net dans la main) fait fléchirle médius, puis l'annulaire, l'auriculaire, l'index ( disparat''t vers 3 mois). 
Réflexe de Galant: l'examinateur touche le dos du nourrisson au niveau de la 12e côte et observe un retrait du tronc pour éviter le stimulus. 
Note. On remarque dans les ouvrages que des définitions différentes de certains de ces réflexes y sont données (voir Lou, 1982, et Deldime et 
Vermeulen, 1997, pour de bons comptes rendus). 
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TABLEAU 21-V. - RÉACTIONS PRIMITIVES DU NOURRISSON. 
Signe de Babinski: ce signe est dit «positif» lorsqu'une pression brusque avec un objet dur est exercée du talon jusqu'à 1' orteil 
et que cela provoque une extension du gros orteil et l'ouverture des autres orteils. Ceci est normal chez le nourrisson, mais 
est pathologique chez l'adulte, qui doit normalement présenter une flexion des orteils. La réaction primitive observée chez le 
nourrisson est interprétée comme étant due à l'absence de l'influence inhibitrice du système corticospinal de la motricité - ce 
système faisant partie de ceux connaissant une maturation tardive. 
Réaction des yeux de poupée : la tête du nourrisson est prise à deux mains, et tournée à droite et à gauche en succession rapide. 
Les yeux du bébé restent fixés sur 1' examinateur. 
Réaction en parachute: le nourrisson est équipé assez tôt pour se protéger contre les mauvaises chutes. Lorsque l'on suspend le 
nourrisson par la taille au dessus d'une surface, il devrait normalement étendre ses quatre membres, ainsi que les doigts des 
mains, vers la surface, pour absorber le choc de la chute. Une réaction asymétrique, ou l'absence d'une réaction sont signes de 
. pathologie. 
Ciseau en suspension : lorsqu'on soulève le nourrisson en position verticale (debout), il est anormal que les jambes se croisent 
pendant la suspension. 
FIGURE 21-7.- VERSIONS NOR-
MALE ET PATiiOLOGIQUE DE LA 
RÉACTION EN PARACHUTE. La 
réaction en parachute est une 
réaction naturelle de protec-
tion en cas de chute, mais une 
asymétrie marquée signale un 
problème neurologique poten-
tiel. Contrairement au réflexe 
de préhension, celui-ci ne dis-
paraît pas dans le développe-
ment normal. 
RÉACTION NORMALE RÉACTION ASYMÉTRIQUE 
On évalue aussi des séquences comportementales 
qui ne sont pas considérées être des réflexes primitifs 
mais qui s'y apparentent: le signe de Babinski, la 
réponse tonique de la nuque, la réaction des yeux 
de poupée, la réaction en parachute, le ciseau en 
suspension. ·Ces réactions primitives du nourris-
son sont décrites au tableau 21-V et l'une d'entre 
elles, le test de la réaction en parachute, est décrite à la 
figure 21-7. 
EXAMEN DES NERFS CRÂNIENS 
On examine les nerfs crâniens non pas directement, 
évidemment, mais par les fonctions qui dépendent 
d'eux. La plupart des tests des nerfs crâniens requiè-
rent la collaboration volontaire du sujet, et même, sa 
capacité de comprendre et de répondre avec diligence 
aux instructions. On comprend que dans ce contexte, 
il est hasardeux de tenter 1' exercice avec des enfants 
de moins de trois ans. L'examen des nerfs crâniens 
est particulièrement utile pour localiser des lésions 
dans le système nerveux central. En effet, leurs 
noyaux sont localisés à toutes les hauteurs du système 
nerveux central, .saufJà .. moelle~ép~nière.;' Hmr.une~ 
!:iei-~mfl':~tci.tmerm.:: \1n 1x·.m exl:rr-àineJ; iz{f'{)nction des 
nerfs périphériques. Les noyaux des nerfs crâniens 
peuvent être situés au niveau télencéphalique (le nerf 
1), diencéphalique (le nerf II), mésencéphalique (les 
nerfs rn et IV), métencéphalique (le nerf V) et myé-
lencéphalique (les nerfs VI à XII). Les ramifications 
centrales des projections sont parfois assez longues et 
se distribuent sur plusieurs étages du système nerveux 
central (ex: le nerf V), tandis que la plupart ont des 
ramifications centrales assez directes et localisées 
permettant plus aisément d'associer un signe à un site 
lésionnel. On trouve des tableaux des fonctions des 
nerfs crâniens dans n'importe quel ouvrage de base 
en neuroanatomie, neurophysiologie, ou neurologie. 
Toutefois, le détail des signes cliniques est souvent 
laissé aux ouvrages plus avancés. C'est pourquoi 
nous avons jugé utile de présenter ces détails au 
tableau 21-VI. 
SIGNES SUBNEUROLOGIQUES 
(OU NEUROLOGIQUES FINS) 
TI existe de nombreuses échelles plus où moins bien 
standardisées pour l'examen des signes subneurolo-. 
gtql!es :en.p~diatrie, C.èrtai.nes :d'léOtœ&H.ès 'Ile~ ~'lopji::­
qcennqi/:21'{er:fmlthpas·au·noun:isson.<tan'àis que 
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TABLEAU 21-VI. - EXAMEN DES NERFS CRÂNIENS. 
Nerf 1. (olfactif): on présente des odeurs, l'absence de réaction s'appelle dysosmie 
Nerf II. (optique) : on teste 1' acuité, on examine aussi le fun dus avec un ophtalmoscope portatif 
Nerflll. (oculomoteur): on observe les mouvements oculaires, la déviation de l'œil, la réaction pupillaire à la lumière, et la 
position des paupières 
Nerf Iv. ( trochléaire ou pathétique) : même procédure que pour le nerf III 
Nerf V. (trijumeau): on évalue la sensibilité faciale par des pointes, ainsi que la mastication 
Nerf VI. (abducens): même procédure que pour les nerfs III et IV 
Nerf VII. (facial): on évalue la symétrie de l'expression faciale et la gustation 
Nerf VIII. (vestibulocochléaire): on vérifie l'audition, mais l'examen approfondi se fait en audiologie, on observe l'équilibre, et 
on peut tester les labyrinthes avec des liquides froids de façon à provoquer un nystagmus 
Nerf IX. (glossopharyngien): on provoque la réaction d'étouffement en plaçant une palette au fond de la gorge, et on observe les 
mouvements du palais mou ; on écoute aussi la voix à l'affût de dysphonies 
Nerf X. (vague): J.'atteinte de ce nerf impose généralement des souffrances viscérales assez amples pour provoquer la consulta-
tion sur Je champ 
Nerf XI. (accessoire spinal): on tourne la tête du sujet contre résistance, et lui fait hausser les épaules 
NerfXII. (hypoglosse): on observe les mouvements de la langue, ainsi que toute asymétrie 
TABLEAU 21-VII.- LES ÉCHELLES DE SIGNES SUBNEUROLOGIQUES (SOFT SIGNS) EN PÉDIA1RIE. 
Échelle Milani-Comparetti-Gidoni (Milani-Comparetti et al, 1967) 
Échelle de Dépistage Neurodéveloppemental de Hayley (tous âges) (Hayley, 1969) 
Examen Neurologique Spécial pour Enfants (6-14 ans) (Peters et al, 1973) 
Échelle de Signes Physiques et Subneurologiques (Guy, 1976) 
Test Rapide de Dépistage Neurologique (Mutti et al, 1978) 
l'Examen de l'Enfant avec Dysfonction Neurologique Mineure (tous âges) (Touwen, 1979) 
Examen des Signes Subneurologiques (5-15 ans) (Gardner, 1979)* 
Dysfonctions Neurologiques des Enfants (3-10 ans) (Kuhns, 1979) 
Évaluation Neurologique de Dubowitz (Dubowitz et al, 1981) 
L'Examen Neurologique Étendu (Voeller, 1981) 
Examen neurologique pour signes subtiles (Denckla, 1985)* 
Évaluation Neurologique Amie!-Tison (Amie!-Tison et al, 1986) 
Évaluation Préscolaire de Miller (Miller, 1988) 
Examen Neurodéveloppemental Néonatal (Allen et al, 1989) 
FirstSTEP (Miller, 1993) 
• Pourvu de normes. 
d'autres ont été conçues pour pouvoir être utilisées à 
tous les âges. Parce que le signe neurologique est 
généralement considéré comme pathognomonique, la 
grande majorité de ces échelles sont présentées (à tort) 
sans la moindre norme (Tupper, 1986, pour une ana-
lyse de la validité des diverses échelles). Une liste de 
ces échelles est présentée au tableau 21-VII. 
Nous présentons au tableau 21-VIII, des items 
typiques des échelles pédiatriques de signes sub-
neurologiques, et illustrons le signe de Gower à la 
figure 21-8. 
L'utilisation des signes subneurologiques a tou-
jours été et reste encore assez controversée. Certains 
auteurs affichent un grand scepticisme quant à leur 
utilité. Plusieurs des difficultés associées à l'exploita-
tion diagnostique des signes subneurololgiques sont 
présentées au tableau 21-IX. 
TABLEAU 21-VIII. - EXEMPLES D'ITEMS TYPIQUES DES ÉCHELLES 
DE SIGNES SUBNEUROLOGIQUES. 
Mouvements associés et débordants de la main non sollicitée 
Impersistance motrice (ex: incapacité de soutenir une voyelle) 
Posture anormale (ex: signe de Gower) 
Dysarthrie (trouble de prononciation) 
Extinction tactile (unilatérale) en stimulation bilatérale 
Incapacité à attraper un ballon 
Saisie immature d'un crayon 
Mouvements choréiformes 
Hypokinésie 
Nystagmus 
Asymétries des réflexes 
Sialorrhée 
Affect labile 
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SIGNE DE GOWER 
EXAMEN DU FOND DE L'ŒIL 
ll existe une spécialité très importante en neurolo-
gie, la neuro-ophthalmologie. Cette spécialité est 
importante, non seulement parce que la vision nous est 
très chère, pas seulement non plus parce que l'œil est 
une extension (embryologique) du système nerveux 
central, mais bien parce que le fond de l'œil révèle, à 
ceux qui savent l'observer, un vaste assortiment de 
signes de maladies neurologiques. Le papillœdème 
révèle la pression intracrânienne, bien sûr. Le scin-
tillement de cristaux de cuivre est un signe de la mala-
die de Wilson: .la cornée présente alors des taches 
pigmentaires de 2 mm que l'on appelle le signe de 
l'anneau de Kayser-Fleischer. La vascularisation du 
fond de 1' œil est facilement visible et révèle plusieurs 
maladies, malfonnations, troubles hémorragiques, etc. 
La sclérose, dysplasie ou dégénérescence rétinienne 
est commune dans bon nombre d'affections congéni-
tales ou héréditaires. L'hypopigmentation choroï-
dienne et de 1' iris est un marqueur du syndrome 
d' Angelman. Les taches (scintillements) de Brushfield 
caractérisent la trisomie 21, une brume cornéenne le 
syndrome de Hurler, la tache rouge cerise la maladie 
de~ Tày;S:àchs~ L<L cboréorétinite. est, parfois- un.e~ 
~éqei1ie dè:latBKoplasmeseiLaatarJ"u!J'le.·eer;txak el',t 
FIGURE 21-8.- SIGNE DE GOWER. L'enfant 
manifeste une faiblesse de la ceinture pel-
vienne de la partie lombo-sacrée de la 
colonne et de la ceinture scapulaire, utilisés 
pour se relever. L'enfant place ses genoux 
de façon à pouvoir y poser les mains et à se 
relever en s'aidant avec les bras. Il a les 
jambes très écartées pour maintenir son 
équilibre en raison d'une lordose. Les mol-
Iets -sont pseudo-hypertrophiés. 
une séquelle de la rubéole ou toxoplasmose, tandis 
que la cataracte laminaire caractérise la galactosémie, 
hypoparathyroïdie et la prématurité extrême. 
La rétinite pigmentaire est un de ces désordres 
les plus communs, que l'on observe dans un grand 
nombre de syndromes. Ce désordre est une dégéné-
rescence du feuillet rétinien le plus externe (dégé-
TABLEAU 21-JX.- QUELQUES PROBLÈMES DE L'EXAMEN DES SIGNES 
SUBNEUROLOGIQUES. 
Difficulté à standardiser les procédures d'examen 
Difficulté à obtenir un bon accord interjuge de ce que 
constitue un signe 
Faibles bases normatives 
Effet sous-estimé de fluctuations des états psychiques des sujets 
Contamination des relevés par la faiblesse cognitive généralisée 
Surestimation de la prévalence des signes ayant pour effet 
d'exagérer l'importance des signes (populations hospitalières) 
Mauvaise interprétation du sens des signes (ex: des effets de 
lésions focales ne seraient pas interprétés comme tels) 
La prévalence des signes varie d'un pays à l'autre et serait parti-
culièrement élevée.dans les pays sous-développés 
Notec:VQoif>bafu'<'rll'h:I 9.g3.'·ppur;nUMJ!'é~atatiuo:pltis,rlé.t<Üilfl~c 
û~-x.es qne5tions. 
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TABLEAU 21-X.- SYNDROMES DANS LESQUELS ON RETROUVE LA RÉTINITE PIGMENTAIRE. 
Syndrome Bassen-Kornzweig: A-Bêta-lipoprotéinémie autosomique récessive comportant aussi une dégénérescence 
neuromusculaire avec ataxie, malabsorption intestinale, et des désordres de la sensibilité cutanée. · 
Syndrome de Refsum: polyneuropathie autosomique récessive avec anomalies protéiniques du liquide céphalorachidien, 
formation de «bulbes d'oignon» aux nerfs périphériques, accumulation granulaire de lipides dans le système nerveux central et 
autres tissus, et présence variable d'ichtyose (dystrophie cutanée sèche et squameuse). 
Myopathie oculaire: faiblesse pharyngienne, perte auditive, désordre vestibulaire, spasticité, ataxie, retard du développement sexuel. 
Syndrome de Cogan : ophthalmoplégie externe abiotrophique comportant l'élévation des protéines en liquide céphalorachidien, 
une anomalie de la conduction cardiaque, faiblesse musculaire cervicale. 
Syndrome de Cockayne: déficience mentale; nanisme. 
Syndrome de Hallgren: surdité. 
Syndrome Laurence-Moon-Bied!: déficience mentale, hypogonadisme, polydactylie, obésité. 
Rétinites pigmentaires secondaires: à la rubéole congénitale ou autres infections maternelles, lésions vasculaires traumatiques, 
rétinite syphilitique. 
Note. Tous ces syndromes incluent une ophthalmoplégie externe progressive. Voir Baird et Gordon ( 1983) pour plus de détails. 
nérescence tapétorétinienne) périphérique, le plus 
souvent transmise de manière autosomique récessive. 
L'anomalie pigmentaire consiste en la présence de 
jeunes cellules cartilagineuses ou conjonctives en 
voie d'ossification (ostéoblastes), surtout à la rétine 
équatoriale. On y observe aussi un rétrécissement 
(sténose) des artères rétiniennes, et une atrophie 
optique cireuse, un défaut d'adaptation à l'obscurité 
(héméralopie), un rétrécissement progressif du champ 
visuel et extinction de 1' électrorétinogramme. Le 
tableau 21-X illustre la grande variété d'affections qui 
comportent cette dégénérescence. 
ANALYSE COMPARATIVE DES GRILLES 
D'ÉVALUATION NEUROPÉDIATRIQUE DU 
NOURRISSON 
On comprend que chaque grille d'évaluation neu-
ropédiatrique insiste sur les priorités de 1' auteur : cer-
tains sont multisystémiques tandis que d'autres se 
concentrent sur le système nerveux ; certaines sont 
axées surie comportement normal, tandis que d'au-
tres ne recherchent que la pathologie ; certaines sont 
contemplatives (stigmates, examen de l'œil, etc.) tan-
dis que d'autres prévoient beaucoup de manipulation 
du nourrisson; certaines sont conçues pour l' obstétri-
cien ; d'autres. pour le pédiatre ; certaines pour le neu-
rologue; et enfin certaines pour les professionnels du 
comportement. On trouve dans Self et Horowitz 
(1979) une analyse comparative exhaustive de 10 
grilles d'évaluation du nourrisson. Cette analyse 
relève la présence ou l'absence de 85 thèmes dans 
chacune de ces grilles. Nous résumons le résultat de 
cette analyse comparative au tableau 21-XI. 
TESTS DE LABORATOIRE EN NEUROLOGIE 
Le neurologue comme tout autre médecin, dispose 
des services de laboratoires spécialisés qui peuvent 
lui fournir les confirmations nécessaires pour forma-
liser son diagnostic et prescrire un traitement. Nous 
présentons quelques exemples de ces procédures au 
tableau 21-XII. 
TABLEAU 21-XI.- NOMBRE DE THÈMES ABORDÉS PAR CHACUNE 
DE 10 GRILLES D'ÉVALUATION NEUROPÉDIATRIQUE DU NOURRIS~ 
SON. SOURCE: SELF PA, HOROWITZ FD (1979). THE BEHAVIO-
RAL ASSESSMENT OF THE NEONATE ; AN OVERVIEW. IN : JD 
ÜSOFSKY ED. HANDBOOK OF INFANT DEVELOPMENT. NEW-YORK, 
WILEY. (PAGE 128). 
ÉcHELLE 
Échelle Apgar (1953) 
Échelle de Griffiths (1954) 
Échelle de Dépistage Développèmental 
de Détroit (1967) 
Échelle Parmelee (1974) 
Échelle Graham-Rosenblith (1956) · 
Échelle de Gesell (1974) 
Échelle de Dubowitz (1970) 
Échelle Bayley (1969) 
Échelle Prechtl-Beintema (1964) 
Échelle de Brazelton (1973) 
NOMBRE DE 
THÈMES ABORDÉS 
5 
8 
9 
11 
13 
15 
20 
23 
36 
51 
TABLEAU 21-XII.- PROCÉDURES DE LABORATOIRE UTILES POUR 
LE DIAGNOSTIC NEUROLOGIQUE. 
Radiographies du crâne. 
Imagerie anatomique du cerveau (tomographie transaxiale ou 
résonance magnétique). 
Imagerie métabolique du cerveau (tomographie par émission 
de positrons ou de photons, imagerie par ultrasons du 
cerveau fœtal). 
Électroencéphalographie générale ou plus spécialisée telle 
potentiels évoqués, tests de vélocité de conduction, etc. 
Électromyographie servant à caractériser et localiser les 
désordres neuromoteurs et musculaires. 
Ponction lombaire comportant prélèvement de liquide 
céphalorachidien. 
Analyse d'urine pour tests métaboliques. 
Analyse du sang pour tests métaboliques. 
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TABLEAU 21-XIII.- MARQUEURS BEG DE DIFFÉRENTS TYPES DE MALADIES ET DYSFONCTIONS CÉRÉBRALES. 
MALADIE MARQUEUR BEG 
Ralentissement Psychoses et désordre caractériel 
Épilepsie 
Troubles du sommeil 
Dépression 
Divers signes tels le profil onde-pointe, paroxysmes, etc. 
Anomalies liées à un stade spécifique du sommeil 
Dislocations des stades du sommeil 
Localisation neurologique Ralentissement à un site d'électrode spécifique 
Suivi et pronostic (ex: traumatisme crânien) 
Dépistage précoce d'une déficience mentale 
Retrait thérapeutique et/ou constat de décès 
ex: L'activité paroxystique entraîne une prescription préventive d'anticonvulsivants 
Sommeil paradoxal et mouvements oculaires réduits 
Réduction de l'activité en-deçà d'un seuil 
ASPECTS DÉVELOPPEMENTAUX DE 
L'ÉLECTROENCÉPHALOGRAPHIE CLINIQUE 
Ce que l'on recherche, le plus souvent, en élec-
troencéphalographie clinique de l'enfant, ce sont les 
marqueurs des différents types de maladies et dys-
fonctions cérébrales (tableau 21-XIII). 
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Chapitre 22 
NEUROLOGIE DES SYNDROMES «LÉGERS» 
DE L'ENFANT 
Quels types de patients un neurologue pratiquant 
dans une clinique pédiatrique verrait-il le plus sou-
vent? Il soignerait sans doute beaucoup de cas 
d'épilepsie, de déficience mentale, plusieurs cas de 
syndromes dysgénésiques (système nerveux, peau 
et/ou autres organes), de nombreux cas de céphalées 
persistantes avec ou sans vertige - dont l'étiologie 
pourrait ou pourrait ne pas être de nature hydrocépha-
lique, quelques cas neuroendocriniens (hyperplasie 
surrénalienne, hypothyroïdie, hypoparathyroïdie, etc.) 
et quelques cas d'infections mal contrôlées du système 
nerveux. Nous présentons dans les pages qui suivent, 
une version particulière de ces désordres neurolo-
giques: 1) nous essayons toujours, autant que pos-
sible, de faire ressortir les aspects psychologiques et 
comportementaux de ces désordres; et 2) nous 
essayons, autant que faite se peut, d'insister sur les 
aspects développementaux de ces désordres (étiologie, 
évolution des conditions, pronostic, etc.). 
Évidemment, le neurologue pédiatrique est appelé à 
voir beaucoup d'enfants avec syndrome d'hyperacti-
vité (avec ou sans déficit de l'attention), car c'est lui 
qui devra prendre la décision de prescrire ou pas un 
médicament tel que le méthylphénidate (Ritaline®). 
Toutefois, la participation du neuropsychologue à 
l'évaluation initiale est d'une importance telle que 
nous avons choisi, exceptionnellement, de présenter 
ce syndrome dans le Chapitre 11. 
ÉPILEPSIE 
L'épilepsie est un des désordres neurologiques les 
plus prévalents. La Fondation Américaine d'Épilep-
sie l'estime à 1-2 p. lOO de la population. Les formes 
d'épilepsie les plus particulières à la petite enfance1se 
comptent au nombre de trois : la convulsion néona-
tale, le spasme infantile, et la convulsion fébrile 
(Hynd et Willis, 1988). La première se manifeste chez 
le-nourrisson, les deux autres avant l'âge de six ans. 
Même si les convulsions néonatales peuvent prendre 
les formes reconnues chez l'adulte (ex: clonique, 
tonique, atonique, myoclonique), elles n'expriment 
parfois que des déviations proches du répertoire natu-
rel du nourrisson (tableau 22-I). 
Les convulsions néonatales, comme la plupart des 
épilepsies, peuvent provenir de causes diverses et 
déroutantes. l):11e première grande façon de regrouper 
ces causes est par leur localisation, en dedans ou en 
TABLEAU 22-1. - MANIFESTATIONS CLINIQUES DES CONVULSIONS 
NÉONATALES. 
MOUVEMENTS ANORMAUX DU TRONC OU DES EXTRÉMITÉS 
Cloniques: focaux, unilatéraux, bilatéraux avec début loca-
• lisé,.multifocaux-migratoires. 
Toniquès: une seule extrémité est touchée, extension des bras 
ou jambes (effet de décérébration), extension des jambes avec 
flexion des bras (effet de décortication). 
Atoniques: perte du tonus (flaccidité généralisée). 
Myocloniques: isolés, généralisés, ramage, pédalage. 
MOUVEMENTS FACIAUX, ORAUX, LINGUAUX 
Succions 
CJrirnaces,saccades 
Mâchonnements, déglutitions, baillernents 
Sialorrhée 
MOUVEMENTS OCULAIRES 
Déviation tonique horizontale de 1' œil 
Fixation du regard, clignements 
Saccades nystagrnoïdes 
MANIFESTATIONS RESPIRATOIRES 
Apnée, respiration ronflante 
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TABLEAU 22-II. - ÉTIOLOGIES FRÉQUENTES DES CONVULSIONS NÉONATALES. 
INTRACRÂNIENNES 
Asphyxie (hypoxie d'étranglement par le cordon ombilical) 
Hémorragie 
Traumatisme 
Infection cérébrale (virale, bactérienne, protozoaire: 
encéphalite, méningite) 
Dysmorphie congénitale (porencéphalie, anencéphalie, 
hydrancéphalie) 
Anomalie vasculaire (syndrome Sturge-Weber) 
dehors de la boîte crânienne. Le tableau 22-II pré-
sente diverses étiologies fréquentes selon cette grande 
distinction. On peut aussi distinguer des classes telles 
que les 'étiologies infectieuses, métaboliques, dys-
morphiques, traumatiques, toxiques, vasculaires. La 
convulsion néonatale est très fréquente puisque sa 
prévalence a été estimée à un cas sur chaque 200 
naissances (Holden, Freeman, et Mellits, 1980). 
Dans le spasme infantile (maladie de West), on 
retrouve trois symptômes spécifiques: 1) la triade 
spasmodique (la flexion, le hochement de la tête et le 
blitzkrampf ou spasme abrupte et bref) ; 2) le retard 
mental; et 3) l'hypsarythmie électroencéphalogra-
phique (fréquences lentes, amples et mixtes avec pics 
distribués sur l'ensemble du scalp). n y a aussi, sou-
vent, un cri au début de la crise. La maladie de West 
touche les garçons deux fois plus souvent que les 
filles. Le pronostic est sombre (par rapport à d'autres 
formes d'épilepsie) car près de 88 p.1 00 des victimes 
de cette maladie resteront formellement déficients 
mentaux toute leur vie (Jeavons, Bower et Dimitra-
koudi, 1973). L'investigation longitudinale de Che-
vrie et Aicardi (1978) sur une cohorte de 334 personnes 
ayant eu une épilepsie avant l'âge d'un an (toutes caté-
gories confondues) a trouvé que 60 p.1 00 des cas avait 
une déficience mentale. 
La convulsion fébrile se produit chez le jeune 
enfant pendant une grande fièvre. L'enfant peut alors 
perdre connaissance pendant quelques secondes ou 
quelques minutes. La crise est souvent unique (30 
p.100) et Je pronostic est généralement favorable. 
Dans certaines formes atypiques il existe quand 
même un risque de mortalité pendant la convulsion 
(Hynd et Willis, 1988). 
Le trouble convulsif n'est pas nécessairement très 
grave. Par exemple, on sait que le QI moyen des épi-
leptiques (toutes catégories confondues) est situé près 
de la moyenne générale. L'étude de Boiter (1984) 
situe le QI moyen de l'ensemble des enfants épilep-
tiques. à 92. C'est plutôt la maladie cérébrale elle-
mêème .qJ1i ,a.:.installéd ecter:rain;-feftile~pp.urJe~<XuJes , 
foyers épileptiques, qui déterminera si'ie:pmiem ;,;e.ra 
EXTRA CRÂNIENNES 
Désordre métabolique (hypoglycémie, hypocalcémie, hypo-
/hypernatrémie) 
Sevrage médicamenteux (stimulants ou dépresseurs du SNC) 
ou psychotrope (alcool, cocaïne) 
Syndrome métabolique héréditaire (déséquilibre des acides 
aminés, trouble de la pyridoxine, phénylcétonurie, lipidoses) 
Ictère nucléaire 
très handicapé ou pas. Plus le QI est bas, plus l'enfant 
encourt un risque de désordres de la personnalité. On 
comprend qu'un enfant aux prises avec un tel triple 
problème (épilepsie, faible QI, trouble de personna-
lité) aura beaucoup de difficulté à s'adapter. 
L'épilepsie est typiquement causée par une patho-
logie ou une atteinte cérébrale. On doit distinguer une 
épilepsie, maladie chronique avec décharge électrique 
anormale du cerveau, d'un passage convulsif ou crise 
(ex: éclampsie, perte de connaissance par chute de 
pression, convulsions fiévreuses, etc.). La localisation 
du foyer, ou des foyers responsables de l'amorçage 
des paroxysmes électriques est très importante. Plus 
le foyer est situé vers le centre de l'encéphale, plus 
son effet risque d'être distribué et généralisé, et plus 
il sera difficile de contrôler la maladie ou d'exciser le 
foyer par chirurgie. Ceci est illustré à la figure 22-1. 
A 
B c 
FIGURE 22-1. - SITE FOCAL ET RADIATION PATHOÉLECTRIQUE 
DANS TROIS TYPES D'ÉPILEPSIE. Les trois types de crises épilep-
tiques schématisées sont: a) les crises principalement générales 
(grand mal, petit mal); b) les crises focales de type moteur, sen-
soriel ou hypersensitif, psychomotrices, adversi v es; c) les 
crises généralisées .<foriginefocale.(grand.mal, crises mineures 
accomnngn6étc:dàimkdll1tr.:é.S~~~~dliÎ:lltl.~t·dej1JI)tl~~emenll\~ldda.: 
têle.'de~ brr,s ou d'une autre panie du corp;.>. 
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TABLEAU 22-III. -QUATRE TYPES D'ÉPILEPSIES DE L'ENFANCE ET DE L'ADOLESCENCE. 
TRAITS PETIT MAL (ABSENCE) PsYCHOMOTRICE APNÉIQUE FÉBRILE 
Premiers symptômes 4-10 ans Adolescence 3 mois à4 ans Avant 6 ans 
Fréquence Plusieurs par jour Variable Peu fréquente Peu fréquente 
Facteur précipitant Hyperventilation Sommeil Traumatisme Fièvre 
Hypoglycémie Médicaments Stress émotionnel Infection 
Pleurs Jamais Parfois pendant 1' aura Précèdent toujours Ne sont pas un facteur 
la crise précipitant 
Cyanose Jamais Jamais Précède la perte Non 
de conscience 
Aura Non Oui Non Non 
Tonus Normal Automatisme Opistonos Grand mal 
Léthargie postictale Non Oui Parfois Oui 
Durée 30 secondes Quelques minutes Une minute Moins d'une minute 
EEG Spécifique Anomalie focale Normal en Normal une semaine 
Les manifestations épileptiques varient énormé-
ment en fonction de l'âge de l'enfant, les premières, 
à caractérisation floue et hétérogène (tableau 22-III) 
étant de facto appelées néonatales avant la première 
année. Les spasmes infantiles sont observés surtout 
pendant la première année, tandis que les convulsions 
fébriles apparaissent le plus souvent au cours de la 
deuxième année. (figure 22-2). 
Il existe une très grande diversité d'épilepsies. On 
essaie de les regrouper, mais chaque nosologie pose 
des problèmes. Les classifications les plus communes 
sont celles qui s'appuient sur les manifestations cli-
niques de la maladie. Typiquement, la première divi-
sion est entre le type généralisé versus partiel (focal) 
de la convulsion. Dans le camp des épilepsies par-
tielles, on divise celles-ci en types simples (ex: épi-
lepsie motrice focale) et complexes (ex: épilepsie 
+ 
Convulsions 
néonatales 
(en jours) 
Spasmes 
infantiles 
/ 
(en mois) 
Âge à la première attaque 
24 
FIGURE 22-2. - DISTRIBUTIONS DES ÂGES À RISQUE POUR 
DIVERSES ÉPILEPSIES PÉDIATRIQUES. L'.âge à risque va en crois-
sant pour les convulsions néonatales, les spasmes infantiles et 
les convulsions fébriles. 
interictal après la convulsion 
temporale partielle complexe ou épilepsie psychomo-
trice). Dans le camp des épilepsies généralisées, on 
distingue les diffèrentes formes par la gravité, la 
simple absence (épilepsie de petit mal) étant la plus 
bénigne, suivie des formes myoclonique, clonique, 
tonique, et tonique clonique (épilepsie de grand mal), 
finissant avec le type atonique (affaissement muscu-
laire complet). Mais les épilepsies infantiles (convul-
sion néonatale, spasme infantile, épilepsie fébrile), 
les pseudo-épilepsies, et les épilepsies provoquables 
(audiogènes, émotiogènes, photogènes, etc.) ne s'y 
laissent pas aisément placer. 
TROUBLES DU COMPORTEMENT ET DE 
L'AFFECTIVITÉ ASSOCIÉS À L'ÉPILEPSIE 
CHEZ L'ENFANT 
Une importante investigation a été réalisée à cet 
effet sur l'île de Wright par Graham et Rutter (1968). 
Ils ont trouvé que les enfants épileptiques encouraient 
cinq fois plus de risque que les enfants non épilep-
tiques de développer un désordre psychiatrique, ceci 
en l'absence d'un affaiblissement significatif du QI. 
Le risque de développer un désordre psychiatrique est 
plus élevé dans le cas d'un foyer temporal (Whitten, 
1972). Les symptômes incluent les hallucinations, 
crises gélastiques et/ou dacrystiques, l'obscénité com-
pulsive, l'agressivité, le délire, la déréalisation, les 
troubles de l'humeur, l'obsession, et (chez l'adoles-
cent et l'adulte) l'hyposexualité. Voir Small (1980) 
pour un compte rendu général et Capian (1998) pour 
une perspective neuropsychiatrique. 
PSEUDO-ÉPILEPSIES 
Il est tout aussi important pour les neuropsycho-
logues en pédiatrie de faire la différence entre les 
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TABLEAU 22-IY. - MANJFI'.STATIONS CLINIQUES DE CONVULSIONS ÉPILEPTIQUES ET PSEUDO-ÉPILEPTIQUES. SOURCE : CAPLAN R (1998). 
EPILEPSY SYNDROMES [N: CE COFFEY, RA BRUMBACK (EDS). TExTBOOK OF PEDIATRie NEUROPSYCHIATRY, WASHINGTON, AMERICAN PSY-
CIDATRIC PRESS. (PAGE 996). 
MANIFESTATION CLINIQUE CONVULSION ÉPILEPTIQUE PSEUDO-ÉPILEPSIE 
Installation et évolution 
Prémonition 
Évolution 
Environnement 
Aura brève et stéréotypée 
Abrupte 
N'importe où 
Mal définie, bizarre 
Graduelle 
Seulement en présence d'autres personnes 
Description de la convulsion 
Cri, chute, blessure Généralisée tonique clonique 
Composante motrice 
Partielle complexe 
Mouvements synchronisés cloniques 
Automatiques, semi-organisés, regard vide 
Écrasement doux, cri, pas de blessure 
Spasmes désynchronisés 
Variée, regard qui bouge 
Niveau de la conscience 
letal 
Postictal 
Convulsions multiples 
Changement marqué, stupeur 
Fatigue, confusion, irritabilité 
Obnubilation 
Réponse inconstante 
Reprise des activités 
Clarté d'esprit 
Incontinence 
Urinaire 
Fécale 
Fin de la convulsion 
Durée 
Fréquente 
Peu fréquente 
Abrupte 
Brève 
pseudo-épilepsies et les vraies, bien que le diagnostic 
formel dépende ultimement d'un examen électroencé-
phalographique expert. La pseudo-épilepsie est parti-
culièrement importante en pédiatrie car elle y est plus 
fréquente que chez 1' adulte. La syncope consiste en 
une perte de connaissance avec manifestation convul-
sive ponctuelle. Elle peut être due à une douleur ou un 
stress abrupt, ou à diverses conditions médicales (car-
diaques, métaboliques, etc.). La migraine (surtout la 
forme classique) peut donner l'impression d'une épi-
lepsie (aura, symptômes visuels positifs, céphalée, 
vomissement, sommeil après la crise) et son lien avec 
l'épilepsie reste controversé de par le fait qu'elle 
réagit parfois bien à certains anticonvulsivants, et que 
l'BEG est anormal chez certains migraineux. Le col-
let vasculaire est une pression .sur l'anneau vasculaire 
entourant la trachée, qui peut résulter d'une obstruc-
tion œsophagienne, une toux congestive, ou toute 
autre pression dans la région du cou. La narcolepsie 
ressemble à 1' épilepsie en ceci qu'elle comporte une 
perte abrupte du tonus et de la conscience. Mais c'est 
dans le sommeil paradoxal que la victime tombe, et 
elle n'est pas confuse au réveil et ne manifçste pas de 
spasmes musculaires ou de paroxysmes électroen-
céphalographiques. Finalement, la plus « psycholo-
gique» des pseudo-épilepsies est la crise convulsive 
auto-évoquée, dite psychogène. (Braun et Crépeau, 
1997, pour plus de détails). Le tableau 22-IV fait état 
du diagnostic différentiel de l'épilepsie et pseudo- épi-
lepsie. 
Il existe aussi d'autres considérations en matière de 
<liagp.o.stie~différentieL Certaines iPileppies ,;rnksPnl: 
·paspn.roxys'riques et cettà1ns paroxysmes ne sont pas 
Rare 
Peu fréquente 
Vacillante 
Brève à très longue 
TABLEAU 22-V. - EXEMPLES DE TROUBLES DITS «PAROXYS-
TIQUES» NON ÉPILEPTIQUES OBSERVÉS CHEZ L'ENFANT. 
PRÉSENTS PENDANT L'ÉVEIL 
Hyperventilation 
Trouble panique 
Syndrome de Sandifer 
Attaques de secousse des épaules 
Vertige 
Syncope volontaire 
PRÉSENTS PENDANT LE 
SOMMEIL 
Migraine 
Narcolepsie 
Énurésie, bruxisme, etc. 
Terreurs nocturnes 
Somnambulisme 
Jactatio capitus 
épileptiques. Golden (1991) présente plusieurs troubles 
qu'il appelle «paroxystiques» que nous résumons au 
tableau 22-V. 
L'un de ces syndromes, le jactatio capitus (noctur-
nus), mérite quelques commentaires. Il s'agit de mou-
vements répétitifs, typiquement des cognements de tête 
pendant la nuit. Le syndrome a tendance à se manifes-
ter seulemènt chez l'enfant (Bastuji, 1994 ), et à dispa-
raître avant 1' adolescence. Certains cas ont été 
assimilés à un syndrome psychiatrique d'automutila-
tion (Whyte, Kavey et Gidro, 1991). D'autres cas sem-
blent être des variantes d'épilepsie, mais le syndrome 
est par définition supposé être non épileptique. 
Certains cas surgissent après un traumatisme crâniocé-
rébral (Drake, 1986). Plusieurs auteurs ont remarqué 
que le syndrome court dans les familles (Reimao et 
Lemmi, 1985). Certaines formes peuvent être traitées 
aux antidépresseurs (Snyder, 1987). Plusieurs auteurs. 
coosidèreot. :le~ actatio ~apjttls 'f!Ootorne.:comme:étant t 
ut~e ··for:-Jle:dé:tt~~i{;ble.·;du sa:nn1eil, ·puisqu·~·il ~;.:; mani-
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feste juste après une phase de sommeil· paradoxal 
(Bastuji, 1994; Walsh, Kramer et Skinner, 1981 ). 
Le syndrome de Sandifer mérite aussi d'être 
connu des intervenants en matière de santé pédia-
trique. Il consiste en un reflux gastro-œsophagien 
majeur qui finit par être associé à une importante et 
bizarre dystonie genre torticolis, avec des allures 
spasmodiques (paroxystiques). Il semble que la dys-
tonie soit entièrement due au désagrément du reflux. 
Une petite intervention chirurgicale au hiatus règle 
complètement et définitivement le problème en éli-
minant le reflux. Le syndrome, qui est assez rare, est 
parfois mal reconnu, et occasionne alors au patient la 
double souffrance de prendre des agents anticonvul-
sivants et de subir des brûlures douloureuses de 1' œ-
sophage. 
TROUBLES DU SOMMEIL CHEZ !.:ENFANT 
Nous ne traiterons ici que des troubles neurogènes 
du sommeil chez l'enfant (narcolepsie, myoclonies 
nocturnes, paralysies du sommeil, etc.). Les pro-
blèmes graves du sommeil sont souvent traités phar-
maceutiquement. C'est pourquoi le problème est 
souvent identifié à partir du milieu hospitalier, par les 
psychiatres ou neurologues. Par contre, les psycho-
logues interviennent davantage dans la correction des 
insomnies. On pourrait dire que l'insomnie est habi-
tuellement causée par le stress et aussi quelques mau-
vaises habitudes liés au sommeil. Par contre, il est 
intéressant pour le neuropsychologue de prendre 
connaissance des facteurs biologiques d'étiologie ou 
d'aggravation de l'insomnie chez l'enfant (tableau 
22-VI). 
Les troubles du sommeil se regroupent en quelques 
grandes classes: les hypersomnies (idiopathiques, 
syndrome de Kleine-Levin, secondaires aux apnées 
du sommeil, à la narcolepsie, aux myoclonies noc-
turnes), les hyposomnies (insomnie primaire, insom-
nies secondaires médicamenteuses ou autres), les 
parasomnies (somnambulisme, terreurs nocturnes, 
somniloquie, jactacio capitus, énurésie). Les para-
somnies se produisent presque toutes pendant le 
sommeillent profond, tandis que la narcolepsie est 
considérée comme étant une tombée brutale et directe 
dans le sommeil paradoxal. Les principaux troubles 
neurogènes du sommeil de l'enfant sont présentés au 
tableau 22-VII. 
La prévalence de troubles du sommeil associés aux 
syndromes neuropsychiatriques congénitaux est sou-
vent mésestimée. Le tableau 22-VIII fait état de ces 
désordres congénitaux dans lesquels un trouble du 
sommeil peut être particulièrement fréquent et grave 
chez l'enfant. 
TABLEAU 22-VI. - FACTEURS BIOLOGIQUES DANS L'INSOMNIE 
CHEZ L'ENFANT. VOIR AUSSI LUGARESI ET AL (1987). 
Traumatisme crânien 
Dépression 
Hérédité 
Myoclonie nocturne 
Douleur 
Extraits thyroïdiens 
Psychostimulants (ex: méthy lphénidate) 
Anticonvulsivants (ex: clonazépam) 
État maniaque 
TABLEAU 22-VII.- PRINCIPAUX TROUBLES NEUROGÈNES DU SOMMEIL DE L'ENFANT. VOIR AUSSI MONTPLAISIR.ET ROULEAU (1987). 
SYNDROME 
Narcolepsie 
Apnées du sommeil 
Hypersomnies 
Terreurs nocturnes 
Somnambulisme clinique 
(à risque d'accident 
dangereux) 
Bruxisme 
Jactatio capitus 
Énurésie 
Épilepsie nocturne 
Myoclonies nocturnes 
DESCRIPTION 
Accès subits et répétés de sommeil, cataplexie, 
hallucinations hypnagogiques, paralysie du sommeil 
Arrêts respiratoires multiples et temporaires, -
hypersomnie, retard de croissance, troubles de 
l'apprentissage et énurésie secondaires 
ex: syndrome Kleine-Levin, secondaire à la 
narcolepsie, apnée du sommeil, dépression 
Se présentent habituellement avec une 
co-morbidité psychiatrique 
Secondaire à un retard de maturation, 
comorbidité psychiatrique 
Grincement des dents pendant le sommeil 
Cognement de la tête pendant le sommeil 
Urine au lit 
Habituellement paroxysmes rolandiques 
Spasmes des jambes pendant le sommeil 
TRAITEMENT 
Antidépresseurs tricycliques pour cataplexie, 
psychostimulants pour l'hypersomnie 
Reconstruction chirurgicale des passages 
respiratoires, oxygène sous pression 
Lithium, antidépresseurs, psychothérapie 
On traite les comorbidités psychiatriques 
On traite les comorbidités psychiatriques, 
amineptine 
Antidépresseurs, prothèses, psychothérapie, 
rétroaction biologique 
Antidépresseurs 
Psychothérapie, rétroaction biologique 
Anticonvulsivants 
Agonistes de dopamine 
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TABLEAU 22-VIII. - DÉSORDRES NEUROPSYCHIATRIQUES AVEC TROUBLE DU SOMMEIL ASSOCIÉ. INFORMATIONS D'APRÈS HARRIS (1998, 
CHAPITRE 16). 
DÉSORDRE NEUROPSYCHIATRIQUE TROUBLE DU SOMMEIL ASSOCIÉ 
Cécité 
Syndrome hypercinétique 
Dyslexie 
Irrégularité du cycle de sommeil, surtout chez ceux avec déficience mentale 
Difficulté à s'endormir, éveils fréquents, agitation pendant le sommeil 
Trop de sommeil profond, insuffisance de sommeil paradoxal 
Syndrome de Gilles de la Tourette 
Autisme 
Insomnie, cauchemars et terreurs nocturnes, somnambulisme, énurésie 
Difficulté à s'endormir ou à faire sa nuit, insomnie 
Syndrome de Down 
Syndrome Prader-Willi 
Sclérose tubéreuse 
Maladie Lesch-Nyhan 
Difficulté à s'endormir, éveils fréquents, traits BEG primitifs 
Apnée, ronflement, somnolence diurne 
Difficulté à s'endormir, éveils fréquents, 
Syndrome de Joubert (déficience intellectuelle, 
Éveils fréquents, automutilation pendant le sommeil, terreurs nocturnes 
Tachypnée 
mouvements oculaires anormaux, ataxie) 
Syndrome Kleine-Levin 
Maladie de Menkes 
Hypersomnolence, hypovigilance diurne 
Éveils à chaque 60 ou 120 minutes 
Hypothyroïdisme 
Spasmes infantiles (épilepsie) 
Sommeil primitif (peu de fuseaux, fréquences thêta au dépens des alpha) 
Insuffisance de sommeil paradoxal 
DÉFICIENCES MENTALES 
Sur le plan neuropsychologique, un QI de plus de 
deux écarts types en-deça de la moyenne suffit, aux 
termes du CIM-10 ou DSM-IV, pour qualifier un 
individu de déficient mental: «léger» entre les QI de 
50 et 70, «moyen» entre les QI de 35 et 49, «sévère» 
entre les QI de 20 et 34, et «profond» lorsque le QI 
est de 19 ou moins. En pédiatrie, on qualifie le pro-
blème de «retard développemental» jusqu'à l'âge de 
deux ans, et de «déficience mentale» seulement par 
la suite. Le diagnostic primaire de déficience mentale 
suppose que d'autres anomalies structurelles ou fonc-
tionnelles (ex : autisme) ne soient aptes à expliquer le 
déficit intellectuel. Les normes de classification des 
déficiences mentales varient de pays en pays, d'épo-
que en époque et de test en test. Le tableau 22-IX 
illustre de légères différences entre le test Stanford-
Binet et le WISC. 
La diversité des causes de la déficience mentale est 
au moins aussi grande que celle des épilepsies. 
Chaque année, les chercheurs scientifiques décou-
TABLEAU 22-IX. - SÉMÉIOLOGIE DES CORRESPONDANCES ENTRE 
LES CATÉGORIES INTELLECTUELLES QUALITATIVES ET LES SCORES 
OBTENUS SUR LES TESTS INDIVIDUELS D'INTELLIGENCE. 
CLASSIFICATION DU TYPE 
DE DÉFICIENCE MENTALE 
Cas limite (borderline) 
Légère 
Modérée 
Séyèœc 
'Pwfonde 
QUOTIENT INTELLECTUEL 
Stanford-Binet WISC 
69-84 70-80 
52-68 55-69 
36-51 40-54 
20:35: 25-=39 
<20 , ..... ~:::: 
vrent de nouveaux mécanismes pathogènes à la base 
d'une quelconque déficience mentale. 
Certains des mécanismes de la déficience mentale 
ne sont connus que par le regroupement de symp-
tômes caractérisant le déficient mental. Le syndro-
mede Cornelia de Lange en est un exemple. Ces 
patients sont caractérisés par des sourcils épais et se 
rejoignant au nez (synophrys), des narines antéver- . 
ties, des lèvres minces, une micrognathie, un hirsu-
tisme et de petites mains. 
Dans d'autres cas, on sait quel est le yecteur patho-
gène (d'où vient le problème) mais on ne sait pas 
comment ce vecteur arrive exactement à détériorer le 
cerveau. L'hypercalcémie en est une illustration. Ce 
désordre du métabolisme du calcium affecte, évidem-
ment, le développement prénatal. L'enfant sera légè-
rement ou modérément déficient. TI aura une sténose 
supravalvulaire de l'aorte, un visage dysmorphique 
incluant l'hypertélorisme, des plis épicanthiques 
anormaux, une grande bouche, des oreilles proémi-
nentes, -lui donnant l'allure d'un lutin. 
Un certain nombre de syndromes de déficience 
mentale (entre autres) sont connus comme étant héré-
ditaires, mais la «tare désoxyribonucléique». reste 
inconnue. Le syndrome de Seckel (nanisme à tête 
d'oiseau) en est un exemple. On sait que ce syndrome 
est héréditaire par un mécanisme de transmission 
autosomique récessive. Le bébé naît microcéphale, 
avec des os faciaux hyperplasiques, et un nez exces-
sivement proéminent et pointu- donnant l'allure d'un 
bec d'oiseau. La déficience mentale est moyenne. La 
croissance est retardée avant et après la naissance, 
l'enfant ne pouvant dépasser 100 à 110 cm de taille. 
Malgré cela, 1 'espérance de vie est normale. 
Bnalén:.mnt,;œrtains:sy~dt<1mes-dediéficience.:m.en~,­
:ale som bien caratterisés. lam sur le plan 'èe la ce~-
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cription clinique, que pathophysiologique, ainsi que 
le détail biochimique de la transmission héréditaire 
(ex: phénylcétonurie). De tels cas sont le triomphe de 
la science clinique, car lorsqu'une maladie est si bien 
connue, il est rare que l'on ne puisse pas intervenir 
avec une thérapie efficace. Dans le cas de la phényl-
cétonurie, qui est un déficit d'une enzyme nécessaire 
pour la dégradation de toxines, il est assez facile de 
parer à cette insuffisance en prescrivant un régime 
faible en composés formant la toxine en question. Il 
en va de même pour plusieurs autres maladies méta-
boliques (galactosémie, etc.). 
La déficience mentale ne peut être repérée qu'à 
partir du moment ou l'intelligence existe, - ce qui 
signifie que cet élément du diagnostic ne peut jamais 
être délivré à la naissance ni même pendant les deux 
premières années de la vie. Toutefois, l'on reconnaît 
un certain nombre de signes avant-coureurs de la 
déficience mentale pouvant facilement être relevés à 
l'examen clinique du nourrisson (tableaux 22-X et 
22-XI). Le psychologue, et a fortiori le neuropsycho-
logue, ont un rôle clé à jouer dans l'établissement du 
diagnostic de déficience mentale, un terme qui a une 
portée juridique considérable. Entre autres, chaque 
pays (ou province) a ses critères opérationnels légaux. 
Par exemple, au Québec, il n'est plus suffisant de 
faire passer un test d'intelligence; il faut aussi l'as-
sortir d'un test plus général d'adaptation scolaire, 
psychosociale, etc., (voir les chapitres sur l'évalua-
tion neuropsychologique de l'enfant en âge présco-
laire et scolaire). Les étiologies les plus fréquentes de 
la déficience mentale sont présentées au tableau 22-
XII, tandis que les examens neurologiques les plus 
pertinents pour le dépistage de désordres cérébraux 
responsables de la déficience mentale sont présentés 
au tableau 22-XIII. 
INFECTIONS DU SYSTÈME NERVEUX CENTRAL 
Il existe quatre types d'infections, c'est-à-dire quatre 
types de parasites. Du plus complexe au plus simple, il 
TABLEAU 22-X. - SIGNES ET SYMPTÔMES RELEVÉS CHEZ LE 
NOURRISSON PRÉDISANT UNE DÉFICIENCE MENTALE. 
Aggravation de l'état clinique: intoxication, circonstances 
psychosociales négatives, épilepsie incontrôlée, tétage faible, 
pleurs incessants, forte fièvre. 
Anomalies typiquement associées à la déficience: anoma-
lies de la stature, squelette, faciès, peau, cheveux, langue, 
vision, audition, élargissement des viscères, élargissement 
cardiaque, odeur.· 
Anomalies métaboliques ou hématologiques : acidose, 
hypoglycémie, anomalies des érythrocytes, des leucocytes, ou 
de la moelle osseuse, jaunisse. 
Signes et symptômes neurologiques typiquement 
associés à la déficience : encéphalopathie, convulsions, 
inconscience, dyskinésies, neuropathies, anomalies du 
tonus, macrocrânie. 
TABLEAU 22-Xl.- SIGNES ET SYMPTÔMES PRÉNATALS ET PÉRI-
NATALS ASSOCIÉS (PLUTÔT FAIBLEMENT). À UNE DÉFICIENCE 
MENTALE SUBSÉQUENTE. INFORMATIONS D'APRÈS DENHOFF 
(1968). 
FACTEURS MATERNELS 
L'âge (moins de 16 ans et 
plus de 40 ans) 
Incompétence cervicale 
Tumeur cervicale 
Consanguinité 
Malnutrition, pauvreté 
économique et culturelle 
Maladies (infections, néphrite, 
phlébite, protéinurie, hypertension 
rénale, maladie thyroïdienne) 
Toxicomanie 
Histoire familiale d'avortements 
spontanés, de prématurité extrême, 
ou de complications obstétriques 
Insuffisance placentaire 
Pelvis contracté 
FACTEURS OBSTÉTRIQUES 
Choc hémorragique 
Saignements vaginaux 
aux deuxième ou 
troisième trimestre 
Césarienne 
Jumeaux prématurés 
Mauvais score Apgar 
Détresse respiratoire 
Prématurité extrême 
Hypoxie intra-utérine 
Éclampsie 
Forceps 
TABLEAU 22-XII. - CLASSIFICATION DES CAUSES DES DÉFICIENCES MENTALES SELON L'ASSOCIATION AMÉRICAINE DE LA DÉFICIENCE 
MENTALE (AAMD). VOIR AUSSI GROSSMAN (1983). 
Infections et intox!cations (ex: rubéole, syphilis, toxoplasmose, 
hyperbilirubinérnie, plomb, alcoolisme) 
Traumatismes ou agents physiques (ex: hypoxie, atteinte mécanique) 
Métabolisme ou nutrition (ex: métabolisme des lipides, acides 
aminés, minéraux, hydrates de carbone, maladies endocriniennes) 
Maladies cérébrales majeures (ex: dysplasies, tumeurs, 
dégénérescences, maladies neurovasculaires) 
Influences périnatales inconnues (ex: malformations cérébrales ou 
crâniofaciales, dysraphie, hydrocéphalie) 
Aberrations chromosomiques (ex: trisomies 13, 18, 21, 
syndrome du cri du chat) 
Désordres gestationnels (ex: prématurité, insuffisance 
pondérale) 
Désordres psychiatriques (ex: oligophrénie) 
Influence environnementale (ex: désavantage psychosocial, 
déprivation sensorielle) 
Autres causes (ex: handicaps périphériques avec autres 
conditions non spécifiques telles que anémies 
sidéroblastique, falciforme, etc.) 
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TABLEAU 22-XIII. - QUELQUES EXEMPLES DE TESTS UTILISÉS 
PAR LE MÉDECIN POUR LE DÉPISTAGE DE LA CAUSE D'UNE DÉFI-
CIENCE MENTALE. 
AFFECTIONS OU 
PROBLÈMES PRÉNATALS 
Génétiques: 
- alphafœtoprotéine amniotique 
- radiographie du crâne, 
squelette, etc. 
- analyse chromosomique 
- dennatoglyphes 
Infectieuses: 
- radiographie du crâne 
- investigation sérologique 
Métaboliques : 
- test de la fonction thyroïdienne 
- glucose sanguin 
- phénylalanine 
Ictère nucléaire: 
- type sanguin 
- taux de bilirubine 
AI'FEcnONS OU 
PROBLÈMES POSTNATALS 
Métaboliques: 
" sucre sanguin 
- fonction thyroïdienne 
- niveau sanguin de calcium 
- niveau sanguin de 
phosphore 
Convulsions: 
- électroencéphalogramme 
Exogènes: 
-niveau sanguin de plomb 
- autres métaux lourds 
- substances toxiques 
utilisées par la mère 
allai tante 
Autres: 
- densitométrie 
tomographique transaxiale 
Note. V ictère nucléaire est une hyperbilirubinérnie due à divers 
désordres sanguin et du traitement du sang du fœtus: sang 
dégradé, incompatibilité sanguine mère-fœtus, faiblesse du rein, 
faiblesse de la flore bactérienne intestinale participant à l' élimi-
nation de la bilirubine. La bilirubine est neurotoxique, et compro-
met surtout les aires cérébrales avec un débit circulatoire 
important: noyaux gris de la base, hippocampe, thalamus, noyaux 
du tronc cérébral, cervelet. Le syndrome complet comporte une 
infirmité motrice cérébrale athétosique, une déficience mentale, 
une paralysie du regard, et surdité. Voir Lou (1982). · 
s'agit des protozoaires (ex: toxoplasmose), des bactéries 
(ex: méningite), des champignons (ex: abcès cérébral) 
et des virus (ex: rubéole). Le tableau 22-XIV présente 
quelques exemples des principaux types d'atteintes 
infectieuses au système nerveux central. 
Le tableau 22-XV présente, par ordre de fréquence, 
les principales étiologies infectieuses dans l'encépha-
lite de l'enfant. 
SYNDROMES NEUROCUTANÉS 
Il existe plus d'une quarantaine de syndromes neu-
rocutanés bien distincts (Brower et Roach, 1998). Les 
cinq plus fréquents sont: 1) la neurofibromatose (ou 
TABLEAU 22-XV.- PRINCIPALES ÉTIOLOGIES D'ENCÉPHAUTE PÉDIA-
TRIQUE. FENNELL, E ( 1998). INFEcTIONS OF 1HE NERVOUS SYSTEM. 
IN : C.E. COFFEY, RA BRUMBACH (EDs), TEx:œooK OF PEDIATRIC 
NEUROPSYCHIATRY, WASHINGTON, AMERJCAN PsYCHIATRIC PRESS. 
(PAGE 1178). 
GROUPE PATHOGÈNE 
Oreillons, rubéole, rougeole 
Virus de la classe Herpès 
Virus respiratoires 
Pneumonie mucoplasmique 
Entérovirus 
Vaccination 
Deux virus ou plus 
Étiologie inconnue 
PROPORTION DE 412 CAS 
30,4 
24,1 
18,3 
13,1 
9,7 
1,0 
2,9 
32,0 
TABLEAU 22-XJV.- INFECTIONS COMMUNES AFFECTANT LE SYSTÈME NERVEUX CENTRAL DES ENFANTS. 
INFEcTION À PROTOZOAIRES 
Toxoplasmose: protozoaire produisant chez 1' adulte des troubles respiratoires, capable de traverser le placenta pendant le 
deuxième ou troisième trimestre de la grossesse. Les symptômes incluent l'hépatosplénomégalie, jaunisse, anémie, hydrocépha-
lie, choréorétinite, convulsions, calcifications intracrfuliennes, et microcéphalie. La maladie est souvent mortelle, mais peut aussi 
rester inactive jusqu'à l'adolescence. Les survivants peuvent se retrouver dans un état chronique de convulsions, spasticité, défi-
cience intellectuelle et troubles sensoriels majeurs. 
INFECTION BACTÉRIENNE 
Méningite: bactérie affectant les méninges ainsi que le liquide céphalorachidien rendant ce dernier suppurant. Les enfants 
encourent plus de risque que les adultes, et la maladie est contagieuse. Les survivants ont les symptômes suivants, en ordre 
décroissant de fréquence: retard développemental, retard intellectuel, trouble auditif, hypotonie musculaire, incoordination 
motrice, hyperactivité pendant l'enfance et trouble visuel. 
Syphilis: bactérie transmise congénitalement (transplacentairement), qui a, avant l'utilisation des antibiotiques, été responsable de 
jusqu'à 7 p.l 00 des déficiences mentales. Cette bactérie produit l'atrophie cérébrale (particulièrement du parenchyme télencépha-
lique, mais aussi des circonvolutions corticales), les convulsions, hémiplégies et paraplégies. Les méninges sont hypertrophiées, les 
ventricules élargis, les vaisseaux artériels enflammés, les neurones sont réduits en nombre et les glies sont en nombre accru. Les 
autres signes incluent la choréorétinite, les dents de Hutchinson, le nez en selle, la kératite interstitielle, la périostite chronique, les 
joints de Clutton, les lésions mucocutanées, les rhinites récurrentes, rougeurs des plantes et paumes et pseudo-paralysie de Parrot. 
INFECTION VIRALE 
Rubéole: virus transmis transplacentairement et dont les symptômes sont les suivants: stature pondérale insuffisante, microcé-
phalie, surdité, microphtalmie, cataractes, choréorétinite, anomalie cardiaque, retard psychomoteur et intellectuel, hypotonie, 
convulsions. L'avortement spontané est fréquent. 
Remarque. Les encéphalites virales peuvent provenir d'arbovirus (encéphalite califomienne, encéphalite équine, encéphalite de 
St. Louis), de vims de la fa..T.ille herpétique (cytomégalovims, virus d'Epstein-Barr, Herpès simplex -types l ou 2, varicelle), de 
la famille .des entérovirus (Coxsackie, échovirus, poliomyélite) et finalement secondairement d'infections ciblant usuellement un 
autre ,org~n~.queJe-cerveau.( GùiHainet Bilrré; Syndrom~:îleéR-ii:}'~.coreiUons .. 'roug~ole). 
---~-~~· --· ~~-------------··--·-----------------·----·--------
Note. Voir Hynd et \Vil lis (l9liE ), pour Wl exc.ellem compte rendu_ 
maladie de Von Recklinghausen); 2) le syndrome 
Sturge-Weber; 3) la sclérose tubéreuse (ou maladie 
de Bourneville) ; 4) 1' ataxie télangiectasie ; et 5) le 
syndrome de Hippel-Lindau. Nous présentons ici, 
seulement, les trois premiers, les deux autres étant 
davantage multisystémiques. 
Il existe deux formes bien distinctes de neurofi-
bromatose : type 1 (prévalence 1 : 3 000) et type 2 
(prévalence: 1150 000)~ La maladie comporte des 
tumeurs (fibromes) du SNC et du SNP (Ile et vme 
nerfs crâniens), des taches café au lait sur la peau, des 
lésions des viscères et vasculaires. Les garçons sont 
deux fois plus à risque que les filles. La transmission 
est autosomique dominante à pénétrance variable. La 
sévérité de la maladie est très variable, comme l'est 
l'adaptation scolaire des porteurs,- celle-ci pouvant 
être normale ou déficiente (Hynd et Willis (1988), 
pour plus de détails). 
Le syndrome Sturge-Weber est surtout reconnu par 
la tache lie de vin sur l'hémi-visage (rarement sur les 
deux côtés), suivant la trajectoire des première et 
deuxième branches du ye nerf crânien (trijumeau). 
L'épilepsie déclenche la phase aiguë de la maladie, 
dont le décours est assez virulent en l'absence d'une 
intervention chirurgicale. On estime que la déficience 
. mentale s'installe dans 60 à 80 p. lOO de ces cas, et 
l'hémiparésie dans 30 à 50 p. lOO de ces cas. De plus, 
ces patients développent souvent un glaucome. Le tissus 
le plus atteint semble être le réseau veineux de l'hémi-
sphère, menant à la calcification de celui-ci. Certains 
cas se prêtent à l'hémisphérectomie, tandis que d'autres 
ne peuvent être soignés qu'avec les anticonvulsivants 
(Hynd et Willis (1988), pour plus de détails). 
TABLEAU 22-XVI.- DIAGNOSTIC DIFFÉRENTIEL DES CÉPHALÉES. 
TYPES DE CÉPHALÉE CÉPHALÉE CÉPHALÉE DE 
MANIFESTATIONS VASCULAIRE TENSION 
Latéralité Unilatérale Bilatérale 
Sévérité Sévère Modérée à sévère 
Pulsation Présente au début Absente 
Changement en Sévère Modéré 
fonction de la 
position de tête 
Durée· Aiguë Subaiguë ou 
chronique 
Trouble Sévère Absent ou modéré 
gastro-intestinal 
Désor9revisuel Présent Absent 
Points sensibles Modérés sur Sévères aux muscles 
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La sclérose tubéreuse de Bourneville comporte 
typiquement les symptômes suivants: lésions cuta-
nées (adénomes sébacés ressemblant à l'acné), épi-
lepsie (85-95 p. lOO), déficience mentale (62 p. lOO). 
Plus variablement, on observe des plaques cutanées 
sans mélanome (blanches) au tronc ou sur les mem-
bres, des fibromes aux doigts, et parfois, des taches 
café au lait (5 p.lOO). Les dysplasies prolifératives 
touchent le cerveau (glies et neurones), mais aussi les 
viscères (reins, cœur, poumons, os). La maladie est 
habituellement transmise selon un mode autosomique 
dominant. Les deux sexes sont également touchés 
(Hynd et Willis (1988), pour plus de détail~). 
CÉPHALÉES 
Les céphalées sont importantes en neurologie, et ne 
doivent pas être prises à la légère, surtout lorsqu'elles 
sont intenses et persistantes. Pour les besoins de cet 
exposé, nous distinguerons cinq classes de céphalées, 
qui sont décrites au tableau 22-XVI. 
Les céphalées vasculaires ne sont pas aussi fré-
quentes chez l'enfant que chez l'adulte. On y dis-
tingue les formes migraineuses (migraine classique, 
commune, ophtalmoplégique, hémiplégique, de l'ar-
tère basilaire, avec réaction confusionnelle aiguë, 
céphalée histaminique de Horton, syndrome «d'Alice 
au pays .des merveilles») et les formes non migrai-
neuses (due à l'hypercapnie, l'hypoxie, l'hypogly-
cémie, l'exposition au monoxyde de carbone, 
l'ingestion de nitrates, d'alcool, le sevrage de caféine, 
l'effet de convulsions, d'une fièvre, d'une hyperten-
CÉPHALÉE DE INFLAMMATION CÉPHALÉE 
TRACTION CRÂNIENNE D'ÉTIOLOGIE 
EXTRA CRÂNIENNE 
Uni- ou bilatérale Bilatérale Uni- ou bilatérale 
Modérée Modérée Modérée à sévère 
Absente Présente Rare 
Modéré Sévère Modérée 
Subaiguë ou Aiguë Aiguë à subaiguë 
chronique 
Modéré Modéré à sévère Absent 
Parfois Parfois Absent 
Absents Absents sauf aux Présents dans les 
vaisseaux extra- sous-occipital et temporal artères temporales sinusites 
crâniens 
Signes Parfois Absents Parfois Parfois Absents 
neurologiques . 
focaux 
Nuque raide Absente Modérée Modérée à sévère Sévère Absente 
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TABLEAU 22-XVII. -SYNDROMES, SIGNES ET SYMPTÔMES DU VERTIGE. 
ÉTIOLOGIE ÉVOLUTION TYPE DE TEMPÉ- SYMPTÔMES SURDITÉ TINNITE OU VERTIGE LIÉ À 
VERTIGE RATURE ASSOCIÉS ACOUPHÈNE LA POSITION DE 
LA TÊTE 
Syndrome Minute Sévère, Anonnale Nausée, Aux tons bas, Remarqué pour Le patient tient 
de Ménière à24heures paroxystique, vomissements, pire pendant les les tons bas sa tête fixe 
rémissions nystagmus crises, progressive 
longues 
Névrite 5-!0jours Sévère, Anormale Nausée, ·Non Non Le patient tient 
vestibulaire constant, vomissements, sa tête fixe 
rémissions nystagmus 
longues (après rotation) 
Insuffisance Secondes Sévère, Normale Engourdisst?ments, Rare Non Non 
vertébro- récurrente dysarthrie, diplopie, 
basilaire chutes atoniques, 
(vasculaire) faiblesses 
Thmeurdu Perte Le vrai Anonnale Signes d'atteinte Progressive Oui Rarement 
nerf auditif d'équilibre vertige d'autres nerfs atteignant toutes 
temporaire est rare crâniens les fréquences 
Psychogène La crise ne Mal défini Nonnale Variable 
dure qu'un 
instant mais 
se répète 
souvent 
TABLEAU 22-XVIIJ. - ÉTIOLOGIES DES VERTIGES. 
Dégénérative: sclérose en plaques, syringobulbie, dégénéres-
cence cérébel1euse, otosclérose. 
Congénitale: syndrome Amold-Chiari, platybasie. 
Toxiqu~tabolique: Dilantin ®, streptomycine, quinine, 
plomb, arsenic, alc:Ool, pellagre, béribéri, hypothyroïdie, 
hypoglycémie. 
Vasculaire: insuffisance vertébrobasilaire, périartérite nodosa 
(syndrome de Cogan), ischémie du tronc, hémorragie cérébel-
leuse, occlusion de l'artère interne du nerf auditif, migraine, 
anévrisme, hypotension, hypertension. 
Traumatique: fracture du labyrinthe, fractures osseuses 
(pétrus), rupture du nerf cochléovestibulaire (nerf auditif, 
vme nerf crânien). 
sion). Les céphalées les plus inquiétantes sont, bien 
entendu, celles qui annoncent un trouble cérébral 
imminent et très grave (tumeur en croissance rapide 
ou anévrisme prêt à éclater). 
VERTIGES 
Les vertiges touchent en général l'appareil vesti-
bulaire, en premier lieu. Toutefois, comme l'appareil 
vestibulaire est localisé tout près de 1' appareil auditif, 
des symptômes auditifs s'y associent assez souvent. 
Comme 1' appareil vestibulaire contrôle aussi certains 
mouvements oculaires involontaires, on note certains 
dis9r>dtee ~e =nttQ;Uye.~et.1'i~u:hàir;<r:s;eR:ass9ciatioK 
avec certains \'Crtiges. Une systématisaüon des syn-
Variable Variable Variable 
dromes et des signes associés est présentée au tableau 
22-XVII. 
On distingue cinq classes de causes ou étiologies 
du vertige. Cette nosologie est présentée au tableau 
22-XVIII. 
HYDROCÉPHALIE 
L'hydrocéphalie est l'accumulation excessive de 
liquide céphalorachidien due à une obstruction de sa 
circulation : des glandes sécrétrices (plexus choroï-
diens) localisées dans les ventricules supérieurs, vers 
le quatrième ventricule, les citernes extracérébrales, 
et finalemer:tt, la circulation veineuse. La production 
du liquide céphalorachidien est constante et n'est pas 
modulable, de telle sorte que toute obstruction incon-
trôlée de son flux, chez l'enfant, dont le crâne est 
flexible, mènera à un gonflement de la tête et à beau-
coup de souffrance. Chez l'adulte, dont le crâne est 
rigide, la décompensation et la mort arrivent plus 
rapidement. Il revient typiquement au médecin 
pédiatre de prendre la mesure du crâne de 1' enfant ou 
de relever les symptômes de ce trouble. Ceci est d'au-
tant plus important que le trouble peut souvent être 
traité soit par médicament, soit par intervention chi-
rurgicale (installation d'un drain) -ce qui fait que la 
plupart des cas d'hydrocéphalie pédiatrique peuvent 
aujourd'hui être corrigés. Le tableau 22-XIX présente 
les principales causes de l'hydrocéphalie ainsi que 
la localisation intracérébrale.du problème. La figure 
22.:.:2 _,mr.;mtt:e~un:'enfant ((~.ont~ '.h;v~kül.iXlécphlù~LCst u1lli."l€.:· 
davantage en évidence par la diaphanoscop:e de la 
TABLEAU 22-XIX.- SITES D'OBSTRUCTION DU PASSAGE DU LIQUI-
DE CÉPHALORACHIDIEN ET DÉSORDRES QUI EN SONT RESPONSABLES. 
SITE INTRACRÂNIEN 
Réseau vasculaire 
arachnoïdien 
Espace 
sous-arachnoïdien 
Orifices du quatrième 
ventricule 
Quatrième ventricule 
Aqueduc de Sylvius 
Troisième ventricule 
Foramen de Monroe 
Ventricules latéraux 
NATURE DE LA PATIIOLOGIE 
Absence de développement 
Obstruction hémorragique 
Obstruction infectieuse 
Méningite 
Hémorragie sous-arachnoïdienne 
Méningite 
Malformation Arnold-Chiari 
Malformation Dandy-Walker 
Néoplasie 
Néoplasie 
Épendymite 
Obstruction X-liée 
Malformation de la veine de Galien 
Tumeur mésencéphalique ou pinéale 
Gliose en complication d'un drain 
Tumeur 
Tumeur 
Ventriculite 
Tumeur 
Hémorragie 
tête. La figure 22-4 montre l'instrument utilisé pour 
la diaphanoscopie. 
La figure 22-5 présente une vue schématisée du 
syndrome Dandy-Walker, une malformation congéni-
tale comportant une hydrocéphalie. 
Les signes et symptômes d'hydrocéphalie varient 
en fonction de l'âge. Par exemple, c'est seulement 
chez le nourrisson qu'on peut observer des fonta-
nelles gonflées, des sutures ouvertes et une macro-
crânie, tandis que le papillœdème n'est générale-
ment observé qu'après la fusion des sutures, juste-
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FIGURE 22-3.- T~TE D'ENFANT HYDROCÉPHALE EN DIAPHANO-
SCOPIE. La diaphanoscopie a été pratiquement remplacée par 
l'imagerie cérébrale dans les pays industrialisés. 
FIGURE 22-4. - INSTRUMENT SERVANT À LA DIAPHANOSCOPIE. 
Le diaphanoscope dégage une lumière intense permettant 
d'inspecter le crâne. 
Ventricule latéral agrandi 
Bulbe 
rachidien 
FIGURE 22-5. -SYNDROME DANDY-W ALKER. Ce syndrome ré~ulte d'une malformation cérébrale congénitale. La tête est grosse et l'oc-
ciput proémininent. Dans le cas présent, un kyste du 4e ventricule obstrue les trous de Luschka et de Magendie (non illustré). Le cer-
velet et sa tente sont alors graduellement déplacés vers le haut tandis que la protubérance annulaire, le bulbe rachidien et la moelle 
cervicale sont aplatis et déplacés vers l'avant à cause du kyste. 
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TABLEAU 22-XX. -SYMPTÔMES D'HYDROCÉPHALIE CHEZ LE NOURRISSON ET L'ENFANT. 
SIGNES ET SYMPTÔMES DÉTAILS 
Céphalées Bifrontales ou occipitales, souvent modérées, pires au matin et après effort ou antéflexion du tronc 
ou toux, progressives et persistantes 
Vomissements Variables, intermittents, sans projection, sans nausée, progressifs 
Altérations de la personnalité Agitation, irritabilité, affaiblissement de la mémoire, léthargie, dépression, somnolence, fatigue, 
obnubilation 
Papillœdème Bilatéral, dû à la pression intracrânienne sur 1 'œil 
Strabisme, diplopie et ptosis 
Fontal}elle gonflée 
Dus à la pression' sur les nerfs crâniens III et VI, difficulté à lever l'œil 
Retard de fermeture des fontanelles, surtout les antérieures 
Sutures ouvertes 
Milcrocrânie 
Observées en radiographie 
Jusqu'à l'âge de 2 ans 
Signes vitaux anormaux 
Ralentissement BEG 
Convulsions 
Pression sanguine accrue, respiration et pouls lents 
Ondes lentes diffuses et généralisées 
Observées dans les cas graves 
Entendus à l'auscultation Bruits crâniens 
Transillumination Surtout suite aux épanchements sous-duraux, porencéphalie, malformation de Dandy-Walker 
ment parce qu'alors la pression intracrânienne peut 
s'accumuler davantage. Les signes et symptômes de 
1 'hydrocéphalie sont présentés en détail au tableau 
22-:XX. 
Même si l'hydrocéphalie en pédiatrie est un état 
qu'on arrive le plus souvent à bien contrôler aujour-
d'hui, il existe des cas non traitables. Hagberg et 
Sjogren (1966) ont décrit un profù neuropsychologique 
particulier chez ces enfants, qu'ils ont appelé le «cock-
tail party syndrome» Il s'agit d'un déficit linguistique 
sémantique-pragmatique avec déficience mentale 
légère et déficits de type frontal - cette aire corticale 
étant celle qui est la plus atteinte dans ce syndrome. 
HYPOTHYROÏDIE CONGÉNITALE 
Les maladies congénitales de la glande thyroïde 
peuvent comporter l'absence complète de la glande, 
ou plusieurs blocages biochimiques empêchant la 
production de la thyroxine. Certains bébés naissent 
symptomatiques, tandis que d'autres ne développent 
les symptômes que quelques mois plus tard. Le pro-
blème se manifeste aussi en variante fruste en forme 
· endémique dans. des pays sous-développés dont le 
régime alimentaire est déficient en iode. Le dépistage 
de déficits thyroïdiens se fait maintenant générale-
ment en obstétrique et permet de prévenir d'impor-
tants dommages neurologiques que l'on appelait 
autrefois le crétinisme. La prévalence est de l'ordre 
d'un cas sur 5 000 naissances. Tout enfant présentant 
une macrocrânie, hypotonie, et un important retard. 
développemental devrait recevoir un examen sérique .. 
de son niveau de thyroxine, d'autant plus que la thé-
rapie de. remplacement hormonal est très efficace 
(Cou..: .1 ~g.::: :QJ!edtlo,·,et .at . 1 9·783 .. Les::-SY.:'J:lpp':)mt;e ~ 
èf hypothyroïdie ·sont pr:osetnes; au til:b!eau 22-XXl. 
TABLEAU 22-XXl. - SYMPTÔMES D'HYPOTHYROÏDIE. 
Macrocrânie 
Fontanelle postérieure persistante 
Retard du développement osseux 
Cri rauque 
Langue hypertrophiée 
Hernie ombilicale 
Hypotonie 
Hypertrophie musculaire 
Paupières bouffies 
Retard généralisé du développement 
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Chapitre 23 
NEUROLOGIE DES SYNDROMES «LOURDS» 
DE L'ENFANT 
Une déformation immédiatement repérable de la 
tête ou de l'encéphale, visible à la dissection grossière 
ou même en tomographie transaxiale, est ce que nous 
entendons par atteinte neurologique «lourde». Ces 
· atteintes sont généralement assorties non seulement de 
déficience mentale, mais aussi de diverses pathologies 
touchant les autres systèmes corporels (cardiaque, der-
matologique, du squelette, etc.). D'ailleurs, des mal-
formations encéphaliques font partie d'un grand 
nombre de syndromes multisystémiques (syndromes 
de Rubinstein-Tay bi, de Smith-Lemli-Opitz, de 
Cornelia de Lange, de Hallermann-Streiff, de Prader-
Willi, d' Arnold-Chiari, de Dandy-Walker, ainsi que de 
plusieurs monosomies, trisomies et translocations 
autosomiques). Les causes ultimes de ces malforma-
tions majeures sont diverses, pouvant être héréditaires 
(neurofibromatose, achondroplasie, sclérose tubé-
reuse), traumatiques (anoxie, aspiration de liquide 
amniotique, impact mécanique), congénitales (aberra-
tions chromosomiques, maladies métaboliques de la 
mère), infectieuses (rubéole, toxoplasmose, cytomé-
galovirus), toxiques (alcoolisme maternel, iatrogène: 
anticonvulsivants, etc.), obstructives (hydrocéphalie), 
vasculaires (hématomes, angiomes). Une proportion 
importante de tels cas se termine en avortements spon-
tanés. Ces anomalies peuvent relever d'erreurs très 
précoces de la formation du tube neural (ex : anencé-
phalie), ou moyennes (ex : défaut de clivage hémi-
sphérique produisant la porencéphalie, défauts de la 
ligne médiane responsables, par exemple, des agéné-
sies du corps calleux). Dans l'ensemble, la prévalence 
des défauts de développement du tube neural atteint 
environ 1: 1000 (Norman et al, 1998). Certaines défor-
mations majeures ne sont pas du tout d'origine ner-
veuse, car les erreurs de fusion des plaques crâniennes 
peuvent engendrer des contraintes qui imposeront un 
développement biaisé de l'encéphale dans son boîtier 
déformé (ex: scaphocéphalie). À l'opposé, certaines 
anomalies structurelles sont purement nerveuses et 
relèvent d'erreurs de migration des neurones en tant 
que tels (ex: hétérotopies). On distingue les malfor-
mations cérébrales de la ligne médiane antérieure 
( cyclopie, otocéphalie) de celles de la ligne médiane 
postérieure (déformation de Dandy-Walker, d'Arnold-
Chiari, spina bifida, encéphalocèle ). 
MALFORMATIONS MAJEURES DE !.:ENCÉPHALE 
Les malformations plus grossières de l'encéphale 
et de la boîte crânienne sont typiquement dues à des 
erreurs du développement au premier trimestre de la 
grossesse (tableau 23-I). 
EFFETS DES CRÂNIOSYNOSTOSES SUR LE 
SYSTÈME NERVEUX CENTRAL 
La crâniosynostose est une fusion prématurée d'une 
ou de plusieurs sutures crâniennes. La prévalence est 
de 4 cas sur 10 000 naissances. Le développement de 
la boîte crânienne s'adapte à cette contrainte en com-
pensant (s'hypertrophiant) au niveau des autres 
sutures. La crâniosynostose ne comporte pas néces-
sairement, en soi, de problèmes neurologiques graves. 
Par contre, la crâniosynostose accompagne souvent 
d'autres anomalies du développement. Par exemple, 
le syndrome de Crouzon, un problème héréditaire, 
comporte entre autres traits, plusieurs crâniosynos-
toses, un important hypertélorisme, et plusieurs autres 
dysmorphies faciales qui, ensemble, handicapent 
sévèrement l'enfant. D'autres syndromes comportant 
entre autres caractéristiques une crâniosynostose 
incluent le syndrome de Baller-Gerold, le syndrome de 
Berant, le syndrome de Lowry, le syndrome de Gorlin-
Chaudhry-Moss, le syndrome de Sensenbrenner, le 
syndrome de Christian (Baraister, 1985; Lou, 1982). 
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TABLEAU 23-1. - DÉFORMATIONS CRÂNIOENCÉPHALIQUES AYANT LIEU PENDANT LE PREMIER TRIMESTRE DE LA GROSSESSE. (VOIR AUSSI 
LOU, 1982; DAVID, 1992; WILLIAMS ET CAVINESS, 1984). 
TERME CLINIQUE 
Anencéphalie 
Microcéphalie 
Podencéphalie 
Méningocèle 
Otocéphalie 
Cyclotocéphalie 
Cébocéphalie 
Ethmocéphalie 
DESCRIPTION 
Absence d'hémisphères cérébraux, diencéphale et mésencéphale 
Sous-développement de l'encéphale se reflétant dans une boîte crânienne de dimension réduite 
Extrusion de l'encéphale de la boîte crânienne 
Extrusion des méninges de la boîte crânienne 
Avortement développemental des bourgeons mandibulait:es : réunion des oreilles au-dessous 
de la face et absence de bouche 
Avortement développemental du bourgeon frontal : présence d'un seul œil à la médiane 
Signifie «tête de singe»: anomalie de la ligne médiane, yeux co11és, nez absent 
Protubérance ethmoïde (probiscus) situé entre les deux orbites et hypertélorisme 
Nanisme à tête d'oiseau Microcéphalie, rétrognathie, oreilles basses, nez en tiec d'oiseau 
Macrocéphalie (mégalencéphalie) Crâne anormalement large: l'étiologie peut être l'hydrocéphalie ou une exubérance de la 
prolifération neuronale 
Encéphalocèle 
Hydrocéphalie 
Extrusion d'une partie du cerveau à l'extérieur de la boîte crânienne 
Élargissement de la tête due à l'accumulation de liquide céphalorachidien dont l'évacuation 
est empêchée 
TABLEAU 23-TI. - DÉFORMATIONS CRÂNIOCÉRÉBRALES CAUSÉES PAR UNE CRÂNIOSYNOSTOSE (APRÈS LE PREMIER TRIMESTRE DE LA 
GROSSESSE). VOIR AUSSI BARAISTER, 1985; Lou, 1982. 
Plagiocéphalie 
Scaphocéphalie (dolichocéphalie) 
Platycéphalie 
Tête asymétrique à cause d'une crâniosynostose unilatérale de la suture coronale ou lambdoïdale 
Tête en forme de «bateau» à cause d'une crâniosynostose de la suture sagittale 
Aplatissement de la voûte crânienne 
liigonocéphalie 
Brachycéphalie 
Tête triangulaire, vue d'en haut due à une crâniosynostose de la suture frontale 
Occiput et front plats à cause d'une crâniosynostose de la suture coronale 
Oxycéphalie (turricéphalie ou 
acrocéphalie) 
Tête en forme dé tour due à une crâniosynostose combinée des sutures' sagittale et coronale 
ENFANT 
NORMAL 
ENFANT 
AVEC OXYCÉPHALIE 
FIGURE 23-1. -ENFANT AVEC OXYCÉPHALIE. Le cas illustré pré-
sente une dysostose crâniofaciale : le front est large, plat et haut. 
Les sutures coronaire et sagittale se sont fusionnées trop tôt, for-
çant par la suite une extension supérieure excessive du crâne et 
imposant une hypoplasie des os de la face. Les yeux exophtal-
miques ont une forme «antimongolienne» et «hypertéloriste». 
Voir le tableau 23-II pour les principales crâniosy-
nostoses ,et les ,figures 23-1 et 23-2 pour des illustra-
tio.r1rs :rlad ',os\~é'*alie.: d.e::la.bracbycé~aJie.cet tded <b 
scaphocéphalie. 
DEFICIENCE MENTALE ET DYSMORPHISMES 
CRÂNIOCÉRÉBRAUX ET EXTRACÉRÉBRAUX 
La crâniosynostose ne produit pas en soi la déficience 
mentale, quoi qu'elle puisse y être associée. Par contre, 
on comprend aisément que lorsque la tête est extrême-
ment petite (microcéphalie), le cerveau logé dans cette 
petite tête pourrait aussi être petit, et que ceci pourra être 
assez fortement prédicteur de la déficience mentale. Il 
faut comprendre que dans ces cas, la dysgénésie n'est 
pas due à une crâniosynostose. Le tableau 23-m fait état 
de divers syndromes du développement comportant une 
microcépbalie et une déficience mentale. 
Une tête extrêmement volumineuse n'est pas un trait 
aussi inquiétant qu'une tête trop petite. Toutefois, cer-
tains syndromes avec macrocéphalie comportent aussi 
une déficience mentale (tableau 23-IV). Les macrocé-
phalies ne découlent pas plus que les microcéphalies 
des crâniosynostoses. 
Évidemment, la déficience mentale peut découler de 
conditions qui n'affectent en rien le volume de la tête, 
ou bien de.conditionsŒmportant plutôt des déforma:: 
tir._,.ns:'(]edàJête~:~qi'il'Jne<:'môUJli'lli!!:'dem9n :voJmm;;ggmr~àl 
(tableau 23-V). 
ENFANT AVEC 
BRACHYCÉPHALIE 
ENFANT 
NORMAL 
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ENFANT AVEC 
SCAPHOCÉPHALIE 
FIGURE 23-2.- ENFANTS AVEC BRA-
CHYCÉPHALIE ET SCAPHOCÉPHALIE. 
La brachycéphalie est due à une 
fermeture prématurée des sutures 
coronaires, ce qui empêche la crois-
sance antéro-postérieure du crâne, 
mais non la croissance latérale -ce 
qui donne une tête de petite dimen-
sion ou aplatie. La scaphocéphalie 
est due à une fermeture prématurée 
des sutures sagittales, ce qui 
empêche la croissance latérale du 
crâne, mais non la croissance 
antéro-postérieure - ce qui donne 
une tête longue et étroite. 
TABLEAU 23-III.- EXEMPLES DE SYNDROMES DU SYSTÈME NERVEUX CENTRAL EN PÉDIATRIE COMPORTANT UNE MICROCÉPHALIE ET UNE 
DÉFICIENCE MENTALE. 
SYNDROME 
Syndrome de Rubinstein-Taybi 
Syndrome de Smith~Lemli-Opitz 
Syndrome de Cornelia de Lange 
Syndrome de Hallermann-Streiff 
Syndrome de Prader-Willi 
Syndrome de Kaufman 
Syndrome de Seckel 
DESCRIPTION 
Petite stature,Uiié)jnaison antimongoloïde des fentes palpébrales, palais en ogive, 
cryptorchidie, phalanges tetminales hypertrophiées, hypertélorisme 
Nanisme à début intra-utérin : micrognathie, microstomie, épicanthus, syndactylies, 
anomalies dermatoglyphes, anomalies génitales chez le garçon 
Hypertrophie congénitale, troubles extrapyramidaux, gueule de loup, hirsutisme, brachycéphalie 
Faciès en tête d'oiseau, anomalies dentaires, nanisme harmonieux avec hypotrichose, 
microphtalrnie, cataracte congénitale -
Nanisme, obésité, cryptorchidie, diabète, hypotonie 
Micrognathie, malformations auriculaires et oculaires (microcornée, strabisme et myopie) et 
de la columelle, autosomale récessive 
Nanisme à tête d'oiseau : hypoplasie des maxillaires, rétrognathie, nez en bec d'oiseau, 
implantation basse des oreilles, anomalies du palais, des dents, des doigts, anomalie de 
l'hormone de croissance 
Voir aussi les syndromes de Bloom, COFS, de Cockayne, de Coffin-Siris, de Langer-Giedon, de Meckel, et de Williams, dans Baraister, 1985. 
TABLEAU 23-IV SYNDROMES DU SYSTÈME NERVEUX CENTRAL EN PÉDIATRIE COMPORTANT UNE MACROCÉPHALIE. VOIR AUSSI BARAISTER, 1985. 
MALADIE OU SYNDROME 
Syndrome de Sotos 
Achondroplasie 
Neurofibromatose 
Maladie d'Alexander 
Maladie de Tay-Sachs 
Leucodystrophie métachromatique 
Syndrome de Riley-Smith 
DESCRIPTION 
Gigantisme corporel et cérébral (dolichocéphalie) généralisé 
Nanisme avec défaut de prolifération du cartilage de conjugaison 
Neuroectodermose avec tumeurs cérébrales dont, fréquemment, des schwanniomes 
Maladie métabolique touchant les astrocytes, avec quadriparésie spastique et ataxie 
Maladie métabolique mortelle (gangliosidose) avec hypotonie et convulsions 
Maladie métabolique (déficit de l'enzyme arylsulfatase A) avec hypotonicité qui se 
transforme en spasticité 
Macrocéphalie, pseudo-papillœdème et hémangiomes sous-cutanés et cutanés 
TABLJ:lAU 23-V. -AUTRES CONDITIONS. DYSMORPHIQUES ASSOCIÉES AUX CAUSES STATIQUES DE LA DÉFICIENCE MENTALE. 
CONDITIONS DYSMORPHIQUES 
Pseudo-hypoparathroïdisme 
Syndrome de Williams 
Acrocéphalosyndactylie 
Syndrome oculocérébral avec cornées 
nuageuses 
Syndrome oculo-cérébrorénal de Lowe 
Syndrome cérébro-hépatorénal 
Syndrome Laurence-Moon-Bied! 
Lepréch.aunisme 
Syndrome de Noonan 
Syndrome oro-digitofacial 
Syndrome Russel-Si! ver 
CARACTÉRISTIQUES 
Émail dentaire pauvre, courte stature, 4e métacarpe court, calcifications sous-cutanées 
Hypercalcémie, faciès de lutin, sténose de l'aorte 
Crâniosynostose et syndactylie 
Absence de cheveux et de pigmentation de la peau, hypopigmentation 
Glaucome, hypotonie, dysfonction rénale 
Glaucome, hypotonie, opacité de la cornée, fibrose interstitielle du foie 
Obésité, rétinite pigmentaire, polydactylie, hypogénitalisme 
Émaciation, hirsutisme, oreilles larges et basses 
Sténose pulmonaire, courte stature, ptose, hypertélorisme, clinodactylie, cubitus valgus 
Palais et langue fissurés, anomalies digitales 
Rémi-hypertrophie, courte stature, gonadotrophines urinaires élevés 
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Nous avons vu au chapitre 10, portant sur les syn-
dromes chromosomiques, que les désordres précoces 
du développement cérébral affectent souvent la ligne 
méridienne de la tête au complet, touchant donc le cer-
veau, le visage et la mâchoire. La figure 23-3 illustre 
quelques syndromes avec mâchoire sous-développée, 
caractéristique que l'on nomme micrognathie. 
La microgyrie est illustrée à la figure 23-4 et la 
porencéphalie à la figure 23-5. 
Le gigantisme cérébral (syndrome de Sotos) décrit 
par Sotos et al en 1964, ne se limite pas à la macro-
crânie. L'enfant manifeste un excès de croissance tant 
au plan de la taille que du poids et de 1' âge osseux. Le 
faciès est particulier : front haut et bosselé, mâchoire 
proéminente, hypertélorisme, fissures palpébrales incli-
nées vers le bas. De surcroît, la tête est dolichocépha-
lique, le palais est arché, les membres sont longs. 
MÂCHOIRE 
NORMALE 
SYNDROME DE 
TREACHER-COLLINS 
L'enfant est mal coordonné et généralement déficient 
mental, mais il y a des exceptions. Par contre, on 
détecte peu ou pas d'anomalies neurologiques franches 
comme telles; Les ventricules latéraux sont, dans 
la majorité, élargis. Jaeken (1972) a analysé 80 cas. 
Les symptômes, en fréquence décroissante, étaient 
les suivants: gigantisme (100 p.lOO), front élargi (91 
p.100), palais arché (96 p.100), hypertélorisme 
(91 p. lOO), dolichocéphalie (84 p. lOO), retard déve-
loppemental (83 p.IOO), grands pieds et mains 
(83 p.l 00), menton pointu (83 p.l 00), vieillissement 
prématuré des os (74 p. lOO), incoordination motrice 
(67 p.100), dentition prématurée (57 p. lOO), troubles 
alimentaires (44 p.IOO). D'autres investigations ont 
relevé des anomalies des dermatoglyphes, anomalies 
oculaires, anomalies musculosquelettiques, tumeurs, 
nystagmus, strabisme, et hypotonie. La thyrotoxicose 
SYNDROME DE 
PIERRE ROBIN MICROGNATHIE 
FiGURE 23-3. -SYNDROMES DE TREACHER~COLLINS, DE PIERRE ROBIN ET MICROGNATHIE. Dans le syndrome de Treacher-Collins, on 
observe une inclinaison vers le bas des scissures palpébrales, une hypoplasie des aires malaires et zygomatiques, menton petit 
(micrognathie), rétracté, colobome des paupières- généralement sur le tiers externe de la paupière inférieure. Le nez semble gros 
parce que le menton est rétracté. Les oreilles sont mal formées. Dans le syndrome de Pierre Robin, le menton est petit et fuyant 
(micrognathie), les oreilles sont basses, le maxillaire inférieur est hypoplasique et fuyant de sorte que la langue se replie vers le 
pharynx, obstme l'épiglotte et gène la respiration et l'alimentation. La micrognathie peut survenir dans plusieurs conditions anor-
males du développement (aberrations chromosomiques, syndrome d'alcoolisme fœtal, etc.). 
FIGURE 23-4. -AGÉNÉSIE CORTICALE DIFFUSE DU CERVEAU D'UN 
NOURRISSON. Un défaut de développement tel l'agénésie corti-
cale peut donner l'apparence au cerveau naissant du cerveau 
ct:~un.patient _ayec .démence~~énile;::(suléi élar~h\.- ventricules-
! h!Jptt-o;oj1h~~:~ ·. · -
FIGURE 23-5. - PoRENCÉPHALIE CHEZ UN ENFANT DE SIX ANS. La 
porencéphalie est une cavité cérébrale anormale d'origine 
congénitale, dont l'étiologie peut être diverse (kyste, ancien 
in farètus.,: etc.). C~tte .cavité .e-~t-en,n,otjn ui1é.>tvec J<:u;ysti:nm ~ 
:~;cnirichtiü:--,--. 
NEUROLOGIE DES SYNDROMES «LOURDS>> DE L'ENFANT 387 
semble suivre le début du gigantisme dans quelques 
cas. Le gigantisme cérébral est généralement spora-
dique, mais plusieurs pedigrees ont été étudiés avec 
une forte prévalence multigénérationnelle (Benezra-
Obeiter et al, 1989, pour une revue générale de ce syn-
drome). 
On comprend maintenant pourquoi le pédiatre 
mesure la circonférence crânienne (microcéphalie, 
macrocéphalie). 
DYSMORPHOSES DE LA LIGNE MÉDIANE 
Plusieurs des anomalies majeures de la formation 
de la tête et du visage sont dues à des erreurs du déve-
loppement pendant le premier trimestre, moment pen-
dant lequel les bourgeons faciaux se fusionnent au 
milieu du visage pour former un tout. Nous avons 
aperçu plusieurs de ces dysmorphoses dans les 
syndromes décrits plus haut. Le clinicien est donc 
particulièrement attentif, au moment de l'analyse 
échographique et du premier examen obstétrique, aux 
dysmorphoses de la ligne médiane ( dysmorphoses 
de la dentition, fentes labiales, palatines, yeux trop 
rapprochés ou trop éloignés, fentes palpébrales mon-
goloïdes ou antimongoloïdes, micrognathie, voire 
hypospadias, visage lunaire, etc.). La forme extrême 
d'un désordre cérébral du développement de la ligne 
médiane est l'holoprosencéphalie : les deux hémi-
sphères ne forment alors qu'une seule entité. Une 
distance trop grande entre les yeux est appelée hyper-
télorisme. Une telle déviation importante de la norme 
ne porte en soi aucune pathologie mais est souvent 
associée à d'autres dysmorphoses, ainsi qu'à la défi-
cience intellectuelle. La morbidité résulte souvent 
d'une aberration chromosomique (ex: délétion par-
tielle de pratiquement n'importe lequel des chro-
mosomes). Ceci est dû au fait qu'une aberration 
chromosomique a un impact sur plusieurs processus 
métaboliques de base affectant très tôt le développe-
ment, et touchant forcément plusieurs systèmes (car-
diaque, digestif, cutané, nerveux, etc.) et plusieurs 
organes. L'hypertélorisme, comme les autres dys-
morphoses de la ligne médiane, peut aussi être héré-
ditaire. Le syndrome BBB d'Opitz est un exemple de 
la dernière éventualité : ce syndrome, dont le mode de 
transmission spécifique demeure sujet à discussion, 
comporte l'hypertélorisme, l'hypospadias, des organes 
génitaux ambigus, une fistule orocolique, une atrésie 
ou imperforation anale, une déficience mentale, une 
hernie du diaphragme, ainsi que plusieurs autres 
symptômes. Voir le tableau 23-VI pour d'autres syn-
dromes avec hypertélorisme. 
L'hypotélorisme correspond à un trop grand rap-
prochement des yeux. Il est moins fréquent que 
l'hypertélorisme. La forme la plus extrême de l'hypo-
télorisme est la cyclopie, la formation d'un seul œil sur 
la ligne médiane. L'hypotélorisme est souvent associé à 
la microcéphalie, l'holoprosencéphalie, la microgna-
thie, la microphtalmie. Le tableau 23-VII présente 
divers syndromes comportant un hypotélorisme. 
TABLEAU 23-VI.- SYNDROMES DU SYS'i'ÈME NERVEUX CENTRAL PÉDIATRIQUES AVEC HYPERTÉLORISME. VOIR AUSSI BARAISTER, 1985. 
Syndrome HMC 
Syndrome de Robinow 
Syndrome Gorlin-Goltz 
Syndrome de Williams et Beuren 
Syndrome de Noonan 
Syndrome de Waardenburg 
Syndrome de Donohue 
Syndrome d' Aarskog 
Micropsie, fente labiale, palatine et nasale, microcéphalie, atrésie du canal auditif, reins 
ectopiques, maladie cardiaque 
Front bossu, pont interoculaire déprimé, bouche descendante, hypoplasie génitale 
Tumeurs multiples, dyskératose des palmes et plantes, calcification de la dure-mère 
Microcéphalie modérée, sténose de l'aorte, faciès de lutin, hypercalcémie variable 
Petite stature, yeux antimongoliens, déficience mentale variable, ptose, cou palmé, lésions 
cardiaques 
Surdité, hétérochromie 
Lepréchaunisme, faciès grotesque, nez en selle, grosses lèvres, clitoris ou pénis élargi, 
déficience mentale 
Petite stature, yeux antimongoliens, ptose, petits doigts avec clinodactylie 
TABLEAU 23-VII - SYNDROMES CLINIQUES COMPORTANT L'HYPOTÉLORISME. 
Hypogonadisme hypogonadotrophique Fente labiale, diabète, obésité, cryptorchidie, surdité partielle, dysgénésie 
unilatérale du rein, déficience mentale avec anosmie 
Astomie-agnathie-holoprosencéphalie 
Séquence de Myer 
Dysplasie spondylo-méta-épiphysiale 
Condition létale rare, avec retard intra-utérin de croissance, absence ou hypoplasie 
mandibulaire, holoprosencéphalie, cyclopie ou hypotélorisme, et parfois un 
proboscis frontal 
Agénésie vomero-septale-prolabiale, fente palatine, microcéphalie, déficience mentale 
Nanisme dysproportionnel, prognathisme, hypodontie, ossifications de la colonne 
vertébrale 
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Le corps calleux (commissure interhémisphérique 
,contenant plusieurs centaines de millions de fibres) 
est la structure cérébrale médiane par excellence. On 
découvre avec stupéfaction, souvent par pur hasard au 
moment de l'examen en imagerie cérébrale (suite à 
une chute ou événement sans rapport) dans certains 
cas d'apparence autrement parfaitement normale, 
l'absence complète du corps calleux. Par ailleurs, 
toutefois, on s'étonne aussi de constater que de nom-
breuses anomalies majeures du développement céré-
bral comportent une absence de développement du 
corps calleux. Ceci représente parfois l'élément 
macrostructurelle plus saisissant du syndrome, mais 
n'est toutefois habituellement nullement le principal 
responsable des déficits cognitifs observés. II semble 
que le développement du corps calleux soit particu-
lièrement sensible aux divers facteurs de stress 
(toxiques, chromosomiques, métaboliques, etc.); 
(tableaux 2:3-VIII et 23-IX). 
Les exemples présentés au tableau précédent sont 
un mélange hétéroclite, assez représentatif, somme 
toute, de la diversité des causes de 1' agénésie du 
corps calleux. Divers troubles métaboliques peuvent 
bloquer la genèse du corps calleux (désordres de 
1' adénylo-succinase, de la dihydropyrimidine deshy-
drogénase, des mucopolysaccarides, de l'arylsulfa-
tase, de la glycine, du pyruvate deshydrogénase, de la 
taurine, des lipides, des purines). La plupart des 
causes sont héréditaires (ex : le syndrome d' Aicardi, 
d' Andermann, de Shapiro, la trigonocéphalie d'Opitz). 
Plusieurs sont sporadiques (ex : syndrome de Dandy-
Walker), tandis que les unes sont d'origine toxique 
(ex: alcoolisme fœtal) et que les autres sont d'or.igine 
inconnue (ex: syndrome de Coffin-Lowry). On estime 
à 600 000 000 le nombre de fibres calleuses chez 
l'humain. Aussi massive et peuplée de neurones que 
soit cette structure cérébrale, il semble que son déve-
loppement prénatal puisse être facilement interrompu. 
Son développement semble comporter une période 
critique délicate réunissant un grand nombre de 
conditions. Les fibres axonales se mettent à traverser 
TABLEAU 23-VIII.- EXEMPLES D'ABERRATIONS CHROMOSOMIQUES 
· A~ AGÉNÉSIE DU CORPS CALLEUX. 
SYNDROME 
Aberration du chromosome X 
Pseudo-trisomie 13 
Trisomie 9 
Trisomie 19 partielle 
Trisomie 8 
RÉFÉRENCES 
Berry et al, 1994 
Dincsoy et al, 1995 
Golden et al, 1993 
Valerio et al, 1993 
Digilio et al, 1994 
Note. L'agénésie du corps calleux est aussi rapportée suite à la 
délétion du chromosome 2, le syndrome XXY (Klinefelter), la 
délétion du bras court du chromosome 17 (syndrome Miller-
Dieker), les'monosomies X, 4p et 21, la translocation des chro-
mn~~<mt"~;,1-rtf' ~ etd~O: ~~bmttl<lSOUlt:~4-et ·J 5 ."et ks· trit>Qmies <L 
iOp, iL 13. )'7, l3et2i (NJjinbl:Tjier:. 'i\191;. 
la ligne médiane vers la 12e semaine après féconda-
tion et le tout est complété 5 à 7 semaines plus tard. 
DYSGÉNÉSIES HISTOLOGIQUES DU CERVEAU 
On tend à évoquer les erreurs de migration cellu-
laire et de prolifération (2e et 3e trimestre de la gros-
sesse) pour expliquer les anomalies un peu plus 
subtiles du cerveau (schizencéphalie, macrogy-
rie, etc.); (tableau 23-X). 
Le syndrome du double cortex, ou hétérotopie à 
bandes, est une anomalie de la migration neuronale 
visible en imagerie par résonance magnétique. On y 
identifie une fine couche neuronale sous le cortex, 
séparée de celui-ci par une mince couche de matière 
blanche. La plupart des cas rapportés ont une défi-
cience mentale et sont épileptiques (le syndrome de 
Lennox-Gastaut est la forme d'épilepsie la plus sou-
vent relevée) (Barkovitch et al, 1994 ; Ricci et al, 
1992; Granata et al, 1994; Palmini et al, 1991). Dans 
les cas plus graves, on observe diverses pachygyries 
(Barkovitch et al, 1994). Toutefois, ceci pourrait rele-
ver beaucoup du biais d'échantillonnage, les cas 
pathologiques étant plus sujets à subir l'examen neu-
roradiologique. Livingstone etAicardi (1990) rappor-
tent deux cas avec très peu de signes cliniques 
(trouble d'apprentissage et épilepsie «légère»), ce qui 
supporte l'extraordinaire énoncé à l'effet que l'on 
peut subir une anomalie majeure de la migration cor-
TABLEAU 23-IX. - EXEMPLES DE SYNDROMES CONGÉNITAUX 
ENDOGÈNES AVEC AGÉNÉSIE DU CORPS CALLEUX. 
SYNDROME 
Nanisme primordial 
Déficience en pyruvate 
deshydrogénase El alpha 
Syndrome de Marshall-Smith 
Syndrome de Varadi (OFD VI) 
Phénylcétonurie 
Syndrome d' Aicardi 
Syndrome de Coffin-Lowry 
Syndrome de Da Silva 
Syndrome de persistance 
mésonéphrosique 
Syndrome de Shapiro et Williams 
Syndrome d' Anderman 
Thrombocytopénie congénitale 
Syndrome de Solomon 
Syndrome MASA 
Syndrome Peter's Plus 
Malformation de Dandy-Walker 
Trigonocéphalie d'Opitz 
Syndrome de Sotos 
Syndrome de Fallot 
RÉFÉRENCES 
Kozlowski et al, 1993 
Michotte et al, 1993 
Sperli et al, 1993 
Cleper et al, 1993 
Gourovitch et al, 1994 
Umansky et al, 1994 
Soekarman et al, 1994 
Naritomi et al, 1994 
Sbental et al, 1994 
Hirayama et al, 1994 
Hauser et al, 1993 
Braddock et al, 1994 
Beylotbarry et al, 1994 
Boyd et al, 1 993 
Camera et al, 1993 
Dodge et al, 1995 
Glickstein et al, 1995 
·Barth et al, 1980 
Glickstein et al, 1995 
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ticale sans pour autant manifester de pathologie. Si 
ceci n'est pas une puissante illustration de la plasti-
cité du système nerveux, il n'en existe aucune. 
À part les anomalies génériques identifiées au 
tableau précédent, on reconnaît aussi des anomalies 
histologiques du développement cérébral affectant des 
tissus plus spécifiques. Le tableau 23-XI fait état des 
maladies dégénératives ou dysgénésiques touchant 
particulièrement la matière blanche du cerveau, tandis 
que le tableau23-XII inventorie un certain nombre de 
' TABLEAU 23-X. -ANOMALIES MAJEURES DE LA MACROSTRUCTURE INTERNE DU CERVEAU (SURVENANT GÉNÉRALEMENT APRÈS LE PRE-
MIER TRIMESTRE DE LA GROSSESSE). VOIR AUSSI WILLIAMS ET CAVINESS, 1984, ROPER ET VOELLER, 1998 ET LOU, 1982. 
TERME CLINIQUE 
Phacomatoses 
Lissencéphalie 
Micropolygyrie 
Macrogyrie (ou pachygyrie) 
Schizencéphalie 
Porencéphalie 
Holoprosencéphalie 
Ulégyrie 
Hétérotopie (ex :double cortex) 
Agénésie du corps calleux 
DESCRIPTION 
Neuroectodermoses (neurofibromatose, sclérose tubéreuse, Maladie de von Hippel, etc.) 
Absence de circonvolutions et de sillons: le cerveau atteint le stade de celui d'un embryon 
de 12 semaines 
Circonvolutions surnuméraires, petites, sous-développées 
Circonvolutions larges, peu nombreuses 
Fente majeure de l'un ou des deux hémisphères 
Importante cavité corticale-sous-corticale remplie de liquide céphalorachidien 
Le cortex ne forme qu'un seul hémisphère indifférencié 
Sclérose résultant d'hypoxie-ischémie après 30 semaines, prolifération gliale, amincissement 
et durcissement des circonvolutions 
Îlots de matière grise dans des plages blanches dues à des erreurs de migration (ex: dyslexie) 
Non développement du corps calleux. Habituellement, la commissure antérieure est 
compensatoirement hypertrophiée 
TABLEAU 23-Xl. -MALADIES DÉGÉNÉRATIVES DE LA MATIÈRE BLANCHE DU SYSTÈME NERVEUX CENTRAL OBSERVÉES CHEZ L'ENFANT. 
Maladie de Krabbe (déficience en galactosidase, spasticité, ralentissement psychomoteur, cécité, surdité, macrocéphalie, ataxie) 
Leucodystrophie métachromatique (trouble du stockage lysosomal, avec excès de sulfatides, détérioration mentale, ataxie, hypoto-
nie, strabisme, problèmes psychiatriques) 
Adrénoleucodystrophie (transmission X-liée, insuffisance surrénalienne, paralysies, et atteintes cognitives diverses et variables, 
hypogonadisme, hyperpigmentation dermale) 
Maladie de Canavan (dégénérescence spongieuse) (macrocrânie, atrophie optique, nystagmus, convulsions, atonie des muscles du 
cou, troubles de déglutition et d'audition, fatale avant 18 mois) 
Maladie Pelizaeus-Merzbacher (nystagmus, tremblement, atrophie optique, athétose, transmission X-liée, évolution vers l'hyperto-
nie et la démence) 
Maladie d'Alexander (prévalence masculine, macrocrânie, mégacéphalie, hydrocéphalie, convulsions, retard de développement, 
espérance de vie de 2 ans) 
Xanthomatose cérébrotendineuse (cataractes, hypertrophie du tendon d'Achille, ataxie, parésie pseudo-bulbaire, myoclonie pala-
tine, trouble respiratoire, démence) 
Maladie de Schilder (sclérose cérébrale diffuse) (déficit corticosensoriel, ataxie, atrophie optique, ressemble à la sclérose en plaques) 
TABLEAU 23-XII.- MALADIES DÉGÉNÉRATIVES DE LA MATIÈRE GRISE CORTICALE OBSERVÉES CHEZ L'ENFANT. 
Maladie d' Alpers (développement initialement normal, cécité corticale, surdité, microcéphalie, myoclonies, paralysies, amaurose 
variable, ressemble à l'encéphalite de Creutzfeldt-Jakob) 
Maladie de Menkes (maladie des cheveux en til de fer) (transmission X-liée et récessive, cheveux blancs, éparses, drus et frisés, 
absorption déficiente du cuivre, convulsions, cécité, hypotonie ou spasticité) 
Maladie de Leigh (encéphalomyopathie nécrotisante aignë) (hypotonie, ataxie, signes bulbaires, atrophie optique, paralysie 
oculaire, convulsions, espérance de vie de 2 ans) 
Déficience Triose-pbosphate-isomérase· (signes bulbaires, hypotonie, anémie) 
Syndrome de Chediak-Higashi (neuropathie périphérique, hépatosplénomégalie, lymphadénopathie, tumeurs, granules 
leucocytaires, albinisme universel incomplet, susceptibilité aux infections) 
Maladie de Lafora (épilepsie myoclonique d'Unverricht) (syndrome de l'enfance ou adolescence, ataxie, rigidité, c~cité, 
atteintes du cerveau, foie et reins) 
Syndrome de Lesch-Nyhan (hyperuricémie) (transmission X-liée, choréoathétose, automutilation, déficience mentale, 
élévation de l'acide urique en sérum, déficit de l'enzyme hypoxanthine-guanine phosphoribosyl -transférase) 
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TABLEAU 23-XIII. - MALADIES DÉGÉNÉRATIVES DES NOYAUX 
GRIS CENTRAUX OBSERVÉES CHEZ L'ENFANT. 
TABLEAU 23-XV. - SYNDROMES COMPORTANT UNE PETITE 
STATURE ET TROUBLES D'APPRENTISSAGE. 
Maladie Hallervorden-Spatz (troubles initiaux de la 
marche, myoclonie, atrophie optique, dyskiné.sies choréoathé-
tosiques, rigidité intense) 
Trisomie 21 en mosaïque 
Trisomie 8 partielle 
Syndrome de Turner 
Syndrome de Thmer 
Syndrome de Dubowitz 
Syndrome de Noonan 
Syndrome d'Opitz 
Maladie de Wilson (cirrhose du foie, excès en cuivre au foie 
et au cerveau, dyskinésies choréiques) 
Parkinsonismejuvénile (transmission autosomique domi-
nante, rigidité, tremblements, oculogyrie) 
en mosaïque 
Syndrome tetra X 
Syndrome d' Aarskog 
Syndrome d'alcoolisme fœtal 
Syndrome de Robinowe 
Syndrome Russell-Silver 
Syndrome de Williams 
Syndrome de Rubinstein-Taybi Chorée de Huntington précoce (transmissionautosomique 
dominante, convulsions, ataxie, rigidité) 
Note. Informations d'après Montgomery (1990). 
TABLEAU 23-XIV. -ANOMALIES CHROMOSOMIQUES ASSOCIÉES AUX CAUSES STATIQUES DE LA DÉFICIENCE MENTALE. 
CONDITIONS DYSMORPHJQUES 
Anomalies chromosomiques autosomiques 
Trisomie 21 (SyndromedeDown: 47, XY, 21 +) 
Trisomie 18 (Syndrome d'Edward: 47, XY, 18 +) 
Trisomie 13 (Syndrome de Patau : 47, XY, 13 +) 
Trisomie 22 (47, XY, 22 +) 
Trisomie 8 (47, XY, 8 +) 
Trisomie 22 partielle (Syndrome des yeux du chat : 
46, XY, 22q +) 
Monosomie 5 partielle (Syndrome Cri-du-chat : 
46,XY,5p-) 
Monosomie 4 partielle (Midline fusion defect 
syndrome : 46, XY, 4p-) 
Monosomies 18 partielles 
(46, XY, 18q-; 18p-; r [18]) 
Monosomies 13 partielles ( 46, XY, 13q-) 
Monosomies 21 partielles (antimongolisme : 
46, XY,21q-; r [21]) 
Monosomies 22 partielles (46, XY, 22q-) 
Monosomies 9 partielles ( 46, XY, 9p-; r [9]) 
CARACTÉRISTIQUES 
Microbrachycéphalie, épicanthus, se doigt petit, taches.de 
Brushfield sur l'iris, hypotonie 
Dolichocéphalie, opacité de la cornée, strabisme, micrognathie, 
index fléchi et superposant, pieds plats valgus convexe, crises d'épilepsie 
Microcéphalie, lèvres et palais fissurés, anomalie des yeux, 
polydactylie, surdité, épilepsie 
Microcéphalie, microphtalmie, bouche inclinée vers le bas, 
micrognathie, anomalies cardiaques et osseuses 
Dysraphisme vertébral 
Colobome vertical de l'iris, atrésie anale, anomalies cardiaques 
Pleurs rappelant ceux d'un chat, épicanthus, inclinaison 
antimongoloïde, micrognathie 
Défaut du cuir chevelu, hypertélorisme, scissure du palais ou 
de la langue, colobome de l'iris, hypospadias, crises d'épilepsie 
Microcéphalie, épicanthus, strabisme, anomalies des hanches, 
atrophie optique, alopécie 
Microcéphalie, microphtalmie, incidence de rétinoblastome accrue 
Inclinaison antimongoloïde des paupières, défonna~ion du squelette 
Épicanthus, syndactylie des orteils, hypÛtonie, microcéphalie 
Déformation du bassin, du nez, des oreilles et de la bouche 
Note. Les aberrations gonosomiques sont décrites au chapitre portant sur la neuropsychologie des différences entre les sexes. 
ces syndromes touchant davantage la matière grise 
corticale. Finalement, le tableau 23-XIII décrit des 
syndromes observés chez l'enfant qui touchent davan-
tage le complexe des noyaux gris centraux. 
ABERRATIONS CHROMOSOMIQUES, 
DYSMORPHISMES ET DÉFICIENCE 
INTELLECTUELLE 
Dans le chapitre portant sur les aberrations chromo-
. somiqu,es{Chapjtre~ 1 0), nous-n.',ayons,p~scinsistées~;~r.T 
les défidts cognitifs 'qui ·pomraient être associés à ces 
aberrations. Le tableau 23-XIV fait état d'une série de 
ces aberrations produisant presque invariablement une 
déficience mentale, tout en décrivant certains des 
divers dysmorphismes recherchés par le neuropédiatre. 
LA TRÈS PEME TAILLE ET LE DÉFICIT COGNITIF 
EN NEUROLOGIE PÉDIATRIQUE 
Une autre aberration du développement peut 
consister en une petite taille de l'ensemble du corps. 
Ceci est typique des cas avec aberration chromoso,. 
rrruiq~e~ mais p~ut :aussi rléeoua.èeèded'aatem:s :deŒtrees> 
1issiürürescteis l~àîco6J1(taoieau 23~ XV). 
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MALADIES MÉTABOLIQUES 
Bien que chacune soit assez rare en soi, il existe une 
grande diversité d'erreurs du développement du méta-
bolisme. Il s'agit de maladies congénitales, très sou-
vent héréditaires. Leur effet est polysystémique, 
évidemment, puisque l'atteinte est située au niveau 
d'un seul ou plusieurs des blocs élémentaires de 
construction (développement) du corps. Ces éléments 
de base du métabolisme se résument à un nombre 
limité de classes : acides aminés, lipides, protéines, 
minéraux, saccharides, hydrates de carbone, purines. et 
métaux (Menkes, 1980)-. Presque toutes ces maladies 
sont traitables (souvent avec un succès partiel cepen-
dant). Dans ces cas, l'on peut fournir en supplément 
alimentaire le métabolite manquant, ou retirer du 
régime le précurseur sujet~ l'accumu~ation toxique, 
antagoniser la substance toxique, fournir un cofacteur 
vitaminique, fournir une enzyme manquante, trans-
planter un organe. On trouve dans Lou (1982) une liste 
de ces maladies traitables ou non par ces types d'inter-
vention (voir une liste partielle au tableau 23-XVI). 
La galactosémie est une de ces maladies métabo-
liques particulièrement intéressante parce que ces 
enfants sont déficitaires au niveau d'une enzyme 
(galactose-1-phosphate uridyl-transférase) qui est 
nécessaire pour le métabolisme du lait. Le lait rend le 
nourrisson malade (vomissements, diarrhées, retard 
TABLEAU 23-XVI. -MALADIES MÉTABOLIQUES ENTRAÎNANT LA 
DÉFICIENCE MENTALE, EN ORDRE DÉCROISSANT DE PRÉVALENCE. 
INFORMATIONS D'APRÈS GILLBERG ET HAGBERG, 1998. 
DÉSORDRE MÉTABOLIQUE 
Maladie de Gaucher 
Hypothyroïdisme congénital 
Phénylcétonurie 
Iminoglycinurie 
Cystinurie familiale 
Maladie de Hartnup 
Hyperphénylalaninémie 
Histidinémie 
Syndrome de SanFilippo 
Leucodystrophie métachromatique 
Maladie de Fabry 
Acidurie argininosuccinique 
Cystathioniurie 
Galactosémie 
Syndrome de Hunter 
Syndrome de Hurler 
Maladie des urines à odeur de sirop d'érable 
Syndrome de Hunter 
Homocystinurie 
Syndrome de Lesch-Nyhan 
Homocystinurie 
Maladie de Tay-Sachs (trouble du 
métabolisme du ganglioside) 
FRÉQUENCE 
1/2 500 
1/3 500 
1111 000 
1/15000 
1115 000 
1116 000 
1/17 000 
1118 000 
1124000 
1140000 
1140000 
1160000 
1170 000 
1175 000 
11100000 
11100 000 
11120 000 
11150 000 
1/200 000 
1/250 000 
11335 000 
11500 000 
pondéral) et porte atteinte aussi au système nerveux 
central et ailleurs, à cause d'une accumulation de 
métabolites toxiques. Les cas non traités développent 
une léthargie, hypotonie, somnolence, hépatomégalie, 
ictères, anémie, cataractes, retard psychomoteur et 
déficience mentale. Les neurones corticaux et Pur-
kinje sont atteints, et il y a gliose. La maladie se traite 
par un régime excluant le lait. Ceci est moins simple 
qu'il n'y paraît car les produits alimentaires transfor-
més contiennent très souvent des produits laitiers 
(Lou, 1982). 
La maladie de Hurler (aussi dénommé gar-
gouillisme) est une mucopolysaccharidose à trans-
mission autosomique récessive, caractérisée par une 
dysplasie du squelette, des opacités cornéennes, un 
retard mental, une hépatosplénomégalie, et parfois 
une atteinte cardiaque. L'espérance de vie est de 15 
ans (figure 23-6). 
NÉOPLASMES CÉRÉBRAUX DE L'ENFANT 
Le développement rapide du cerveau de l'enfant 
lui fait encourir le risque de développer certaines 
tumeurs cérébrales, en particulier des neurones, dont 
la division est presque complètement arrêtée chez 
l'adulte, protégeant ce dernier contre ces tumeurs par-
ticulières. En effet, le cancer consiste en un débride-
ment de la multiplication normale et naturelle des 
cellules. Seuls les neurones cessent naturellement de 
se diviser, presque tous avant même la naissance. 
Foie et rate 
hypertrophiés 
FIGURE 23-6. - SYNDROME DE HURLER. Ce syndrome héréditaire . 
comporte une croissance générale freinée, un faciès déformé et 
dur (gargouillisme), une hépatos~lénomégalie .(~oie et r;tte 
hypertrophiés), un brouillard corneen, une surd1te, une de.fi-
cience mentale. Les lèvres sont épaisses, le cou court, les mams 
larges et trapues, les doigts et coudes contractés. 
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Mais il faut aussi comprendre qu'il y a beaucoup 
d'autres tissus que les tissus neuronaux dans la boîte 
crânienne (gliaux, vasculaires, méningiens, glandu-
laires, osseux). Tous ces tissus peuvent devenir néo-
plasiques. Par exemple, la glie la plus fréquemment 
néoplasique est l'astrocycte (astrocytome). La matrice 
épithéliale des ventricules (habituellement le qua-
trième) est à risque (épendymome). La triade des 
symptômes : 1) trouble visuel; 2) désordre endocri-
nien; 3) pression intracrânienne due à une obstruction 
du LCR, suggère la présence d'un craniopharyn-
giome (tumeur de la ligne médiane antérieure). Le 
terme générique pour les tumeurs vasculaires est l'hé-
mangiome. Il y a trois glandes dans le cerveau, et 
chacune de celles-ci peut devenir cancéreuse : les 
plexi choroïdiens (papillome), 1 'hypophyse (adénome 
hypophysaire) et la pinéale (pinéalome). Le cervelet 
est l'organe cérébral contenant la proportion la plus 
élevée de neuroblastes postnatals (neurones nais-
sants), et c'est lui qui contient le plus souvent les 
tumeurs de ces cellules que l'on nomme médullo-
blastomes. Il semble que la majorité des médullo-
blastomes aient toutefois une origine prénatale et un 
développement lent. L'hamartome est une tumeur 
comportant une masse de neurones, glies et fibres 
situés à l'hypothalamus ou au corps mamillaire. Il 
provoque souvent, d'abord des crises gélastiques, 
puis l'épilepsie s'aggrave, et apparaît une puberté 
précoce et de graves troubles du comportement, dont 
souvent, une agressivité extrême. Contrairement à 
l'adulte chez qui le cancer métas tati que est commun 
(des poumons chez les fumeurs, du sein chez la 
femme), seulement 3 p.lOO des cancers de l'enfant 
sont métastatiques (Graham, 1 983). Par ailleurs, les 
tumeurs sous-tentorielles infantiles sont plus fré-
quentes que les tumeurs sus-tentorielles, alors que 
l'inverse est observé chez l'adulte. Le craniopharyn-
giome fut ainsi appelé par Cushing parce qu'il croyait 
TABLEAU 23-XVII. - NÉOPLASMES INTRACRÂNIENS DE L'ENFANT. 
TYPE DE NÉOPLASME LOCALISATION TYPIQUE 
que les tumeurs de la région télencéphalique médiane 
proche de l'hypophyse prenaient leur origine dans 
le canal embryonnaire primitif hypophysaire et pha-
ryngien. Le tableau 23-XVll présente les tumeurs 
cérébrales de l'enfant en tenant compte de trois 
dimensions, le type de tissus néoplasique, la localisa-
tion typique dans le systèmes nerveux, sa prévalence, 
et l'âge auquel le diagnostic est typiquement posé 
(Spreen, Risser et Edgell, 1995). 
Le traitement des cancers du cerveau se fait par 
excision et/ou chimiothérapie et/ou radiothérapie. Les 
enfants seraient plus sensibles que les adultes aux 
effets neurotoxiques permanents tant de la chimio-
thérapie que de l'irradiation, et, malgré les taux de 
survie aujourd'hui très élevés, et à cause d'eux, ils 
deviennent dans de nombreux cas une charge sociale 
importante, et connaissent une faible qualité de vie, 
entre autres raisons à cause de l'atteinte importante de 
ces traitements aux fonctions cognitives supérieures 
telle que le montrent les tests d'intelligence (Graham, 
1983). 
MALADIES NEURO-IMMUNES DE L'ENFANT 
Une maladie est dite auto-immune lorsque le corps 
attaque ses propres tissus. Ce phénomène est une 
perversion de mécanismes normaux, naturels et 
même indispensables pour identifier et combattre les 
corps étrangers, dont en particulier, les agents infec-
tieux. La maladie neuro-immune est souvent l'effet 
secondaire d'une infection telle que la fièvre rhuma-
toïde ou la méningite. La chorée de Sydenham en 
est un exemple. Le lupus érythémateux est une mala-
die auto-immune affectant le système vasculaire, la 
peau et le système nerveux (Denburg et al, 1995). 
Dans le cerveau, on trouve des signes de dépôts 
immuns, de vasculite (inflammation des vaisseaux), 
PRÉVALENCE ÂGE 
Médullobla.c;tome (tumeur des néoblastes) Cervelet, fosse postérieure Très fréquent 3-9 ans 
Astrocytome Cervelet, fosse postérieure Très fréquent 5-8 ans 
Gliome Tronc cérébral, hémisphères Assez fréquènt 5-7 ans 
Épendymome Plancher du 4e ventricule Assez fréquent 3-8 ans 
Craniophatyngiome Prosencéphale inféromédian Peu fréquent 7-12 ans 
Oligodendrogliome Hémisphères cérébraux Peu fréquent ? 
Pinéalome Glande pinéale Peu fréquent 10-ll ans 
Méningiome Surface du système nerveux Peu fréquent ? 
Papi11ome Plexus choroïdien du ventricule latéral Peu fréquent 0-3 ans 
Adénome hypophysaire Hypophyse Rare ? 
Hamartome Tuber cinérium de l'hypothalamus ou corps mamillaires Rare 4-10 ans 
Tumeur crânienne Toute la surface du système nerveux Rare ? 
N!Jte . ..:'J.iJ:t~lîtt<,C!U~JqnitWJiU:St'"'!::f:StctJhts";à:rit;que;pourl'uoe,ouJ'riutrc,de.ce~ ~tlme~rs::c<;~é:~t,totliuuts:J<U<;:~t:~ll!,$l'iiit;~GEci'n1cvradle~,,, 
n1édüliob'l-a5tot~~.s.: Ces é,pt"'ndyn1_o.rnes~._ des ~:'l~cytlu~-l~~~(o::-~-~~ ... ui~1rtotnes, Ces 1~ténington1e.s t:':(-<:t~s. pir:i.alcn1es. 
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des ischémies secondaires àTinflammation, à l'in-
fection, à la réaction métabolique à la toxicité 
(Moore et Lisak, 1995). La sclérose en plaques est 
une maladie auto-immune touchant spécifiquement 
la myéline, tandis que le syndrome de Guillain et 
Barré, une polynévrite dite idiopathique, touche les 
nerfs périphériques, et que la myasthénie grave 
affecte la jonction neuromusculaire. Certaines mala-
dies neuro-immunes sont fortement héréditaires 
(ataxie-télangiectasie). 
Contrairement à la plupart de ces maladies dont les 
premiers symptômes se manifestent typiquement à 
l'âge adulte, la chorée de Sydenham (CS) est une 
maladie de l'enfance. Nous allons donc nous y attar-
der quelque peu. La CS est un désordre du mouve-
ment progressif touchant la face, le tronc ainsi que les 
membres. Les mouvements sont rapides et désorgani-
sés. Il sont involontaires, perturbants et sans but. Il 
semble y avoir un grand nombre de facteurs contri-
buant à la maladie tels le purpura anaphylactoïde, le 
lupus érythémateux, l'hyperthyroïdisme, l'hypocal-
cémie, les contraceptifs oraux, l'atteinte cérébrale, la 
maladie de Wilson, et même la chorée de Huntington. 
La CS est aussi associée à la maladie de Gilles de la 
Tourette. Le principal facteur étiologique est un strep-
tocoque. La CS se développe plusieurs semaines 
après l'infection, et c'est une inflammation auto-
immune. Le patient est souvent émotionnellement 
très labile. Le site cérébral le plus atteint est le corps 
strié des noyaux gris de la base. Il y a à cet endroit 
excès de production de dopamine (Kreipe et Strauss, 
1989). 
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Chapitre 24 
INTERVENTION AUPRÈS DE L'ENFANT 
CÉRÉBRODYSFONCTIONNEL 
L'intervention auprès des sujets cérébrolésés est un 
travail forcément difficile et semé d'embûches. Les 
désordres neurologiques peuvent profondément hypo-
théquer la vie du patient et requérir dans un premier 
temps toute une série d'interventions de stabilisation 
des problèmes physiologiques (pharmacothérapies pour 
épilepsie, psychose, trouble du tonus, etc.), de gestion 
de la crise d'adaptation (chute de l'image de soi, deuil 
des aptitudes, dislocation des activités de la vie de tous 
les jours, etc.), d'enseignement de stratégies et opéra-
tions compensatoires (comment se laver sans risquer de 
se blesser, comment utiliser une chaise roulante, etc.), 
et en dernière· étape, de réadaptation de certaines habi-
lités. Le patient cérébrolésé, qu'il soit adulte ou enfant, 
est typiquement aux prises avec un problème compor-
tant une petite dimension compensable, et une grande 
dimensiôn non compensable. Les progrès se font très 
lentement, et les interventions sont très coûteuses. Face 
aux immenses besoins et demandes des familles de 
jeunes cérébrodysfonctionnels (autistes, traumatisés 
crâniens, infirmes moteurs cérébraux, etc.) et frustrés 
de voir des individus intelligents enfermés dans l'im-
potence, nombre de cliniciens ont voulu croire aux 
recettes «complètes», aux programmes « multidiscipli-
naires», à la «prise en charge», bref à la «réadapta-
tion» visant la «réinsertion» totale des victimes. On 
constate aujourd'hui l'erreur de ces ambitions démesu-
rées. Les circonstances de cette constatation varient 
d'un pays à l'autre. Dans des pays sociodémocrates tels 
le Canada, aux prises avec de forts taux de chômage, 
on a maintenant commencé à s'interroger sur la validité 
sociale de l'intervention massive de l'état dans les soins 
aux patients médicalement stabilisés au coût de $ 50, 
$100 ou$ 150 000,00 par patient. Dans des pays avec 
un important secteur paramédical privé, tels que les 
·États-Unis, les familles aisées n'acceptant pas le triste 
sort de l'un des leurs peuvent être prêtes à s'offrir de 
très luxueuses assurances, ou à simplement acheter des 
services faisant miroiter une promesse de «guérison». 
Ce «marché» crée une demande importante en services 
de réadaptation, et ouvre un secteur agressif sans grands 
scrupules. Beaucoup de cliniciens talentueux, œuvrant 
pour produire des récupérations de fonctions spectacu-
laires, se sont, un après l'autre, et de bonne'foi, épuisés 
jusqu'à l'abandon à cet ouvrage. On constate un excès 
d'ambitions des programmes d'intervention ces der-
nières années dans tous les grands syndromes neuro-
psychologiques lourds de l'enfance. En traumatologie 
crânienne on a mobilisé les services d'équipes multi-
disciplinaires tels que des orthophonistes, des physio-
thérapeutes, des psychologues, des travailleurs sociaux, 
des ergothérapeutes, des infirmières spécialisées, œu-
vrant à temps plein pendant des années, presque en rap..: 
port un à un, pour produire, ce qui s'avère être des 
résultats médiocres. De même, certains centres spécia-
lisés dans 1' autisme, ont mobilisé du personnel spécia-
lisé, qui de bonne foi, prodiguait des soins d'une 
délicatesse extrême. On ne citera qu'un exemple: dans 
leur livre sur le syndrome X-fragile, Schopmeyer et 
Lowe ( 1992) préconisent la stimulation quotidienne 
des pieds nus de l'enfant autiste avec une plume douce 
par un intervenant spécialisé. Plus les institutions cli- · 
niques dépensent pour servir les « clientèles », plus 
elles sont réputées. 
Nous ne voulons pas ici argumenter contre la com-
passion,'la dévotion, ni même la dépense financière 
pour les enfants cérébrolésés ou cérébrodysfonc-
tionnels. La seule chose à laquelle nous nous faisons 
objection est la réclame trompeuse pour des effets thé-
rapeutiques trop souvent inexistants. 
RAPPORT NEUROPSYCHOLOGIQUE ET 
RENCONTRE AVEC LES PARENTS COMME 
INSTRUMENTS D'INTERVENTION CLINIQUE 
Avant d'engager les parents dans des projets coû-
teux, et trop souvent d'efficacité douteuse, le neuro-
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psychologue clinicien a la responsabilité d'élaborer 
des recommandations touchant les éléments suivants: 
- les aménagements que devraient prévoir les parents 
(recherche d'une école spécialisée, recherche de ser-
vices cliniques complémentaires, sources de soutien 
financier, etc.); 
- identification et autant que possible, localisation, de 
la documentation pertinente (portant sur le syndrome 
dont est victime leur enfant), ciblée (rédigée non pas 
pour des spécialistes de pointe, ni des chercheurs, 
mais spécifiquement po url es parents), et de bonne 
qualité (rédigés, autant que possible par des experts, 
à jour, etc.); 
-identification des groupes d'entraide et de soutien 
moral les plus pertinents; 
- quelques idées pas trop compliquées sur des actions 
que peuvent mener les parents pour aider leur enfant à 
compenser les déficits. 
La structure générale du rapport neuropsycholo-
gique peut vraisemblablement être la même chez 
l'enfant d'âge scolaire que chez 1 'adulte. On trouve 
une section donnant le détail de cette structure du rap-
port dans Braun et Crépeault ( 1997) dans le contexte 
adulte. On trouve en plus une foule de suggestions 
judicieuses dans Sattler (1986) concernant toutes les 
sortes de rapports d'évaluations réalisés auprès des 
enfants. L'aspect sans conteste le plus important du 
rapport neuropsychologique est l'utilisation judi-
cieuse des résultats en vue d'améliorer le bien-être du 
patient. Bref, le meilleur rapport du monde est inutile 
si les recommandations ne sont pas bonnes. À elles 
seules, les recommandations peuvent même faire 
grand tort au patient si elles sont bâclées. Le clinicien 
a donc la responsabilité de réfléchir longuement aux 
recommandations qu'il peut faire pour aider le 
patient. Parmi les thèmes récurrents dans ces recom-
mandations, nous en mentionnons trois: 
- on ne peut pas assez souligner l'importance de réa-
liser qu'une seule profession ne suffit pas à traiter un 
cas dans le système de santé d'un pays industrialisé; il 
est impératif que le clinicien ne s'enferme pas dans 
une tour d'ivoire et se pense infaillible ou irrempla-
çable ; chaque professionnel doit réfléchir aux renvois 
vers d'autres professionnels, doit-il recommander 
que le patient soit vu par un neurologue, par un ortho-
phoniste, etc. ; doit-il renvoyer le patient à un autre 
professionnel pour traitements, thérapies, etc. ? 
(tableau 24-1); 
- il existe de nombreuses ressources dans les réseaux 
de santé et des affaires sociales des pays industrialisés. 
Le clinicien doit identifier ces services appropriées 
pour chaque cas et les signaler (en pédiatrie, ce sont les 
parents qui sont les premiers concernés). Par exemple, 
les handicapés peuvent avoir droit à des prothèses et 
autres équipements (micro-ordinateurs, chaise rou-
lante, etc.) fournis par l'état. Les personnes avec de 
sévères handicaps ont droit à une pension de 1' état; 
-par ailleurs, il existe d'importants et utiles services 
en dehors des institutions gouvernementales, asso-
ciations de parents, de malades, sociétés de philan-
thropie, etc. Presque chaque syndrome majeur en 
neuropsychologie a son association. Elles fournissent 
TABLEAU 24-1. ~ DISCIPLINES PROFESSIONNELLES ASSOCIÉES À L'ÉVALUATION JIT/OU À L'INTERVENTION AUPRÈS DE L'ENFANT CÉRÉBRû-
DYSFONCTIONNEL. VOIR AUSSI FARRELL (1990). 
SPÉCIALITÉ 
Orthophonie 
Neurologie 
Psychiatrie 
Neurochirurgie 
Orthopédagogie 
Ergothérapie 
Travail social 
Psychothérapie 
Pédiatrie 
Nursing 
Physiothérapie 
Audiologie 
Orientation scolaire 
FONCTIONS 
Professionnel de l'évaluation et traitement des troubles du langage 
Médecin spécialiste de l'évaluation et du traitement des troubles du système nerveux 
Médecin spécialiste des troubles graves du comportement 
Médecin spécialiste de la chirurgie du cerveau 
Enseignant spécialisé auprès des enfants avec troubles de l'apprentissage 
Professionnel de la réadaptation du cérébrolésé (axé sur les activités de base de la vie quotidienne 
telles hygiène, auto-alimentation, déplacements, etc.) 
Professionnel au servicp de toutes les catégories de personnes dysfonctionnelles quant à la 
réintégration sociale, familiale, au domicile, financière, etc. 
Professionnel pour la thérapie de groupe ou individuelle (il s'agit souvent de troubles affectifs ou 
du comportement) 
Médecin spécialiste de l'enfant (obstétrique, examen médical de l'enfant, etc.) 
Infirmier ou infirmière (s'occupe des soins de santé quotidiens du malade) 
Professionnel spécialisé dans l'évaluation et l'intervention auprès de personnes avec problèmes de 
douleur corporelle, de motricité, etc. 
Professionnel de l'évaluation et de l'intervention auprès de personnes aux prises avec des 
problèmes auditifs 
Professionnel spécialisé dans le conseil pour l'orientation liée au choix des programmes d'études 
et de,carrière 
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de la documentation, des réseaux de soutien, des 
contacts avec des pairs expérimentés aptes à faire 
supporter le choc de la maladie, à compatir, à rassu-
rer, à déculpabiliser, à fournir des informations pré-
cieuses (tableaux 24-II à 24-V). 
Lorsque le neuropsychologue décèle un désordre du 
comportement particulier chez un enfant, il est utile 
qu'il recommande aux parents la lecture d'un ouvrage 
de vulgarisation sur le syndrome ou le désordre en 
question. Pour faire cela de façon systématique, le cli-
nicien aurait intérêt à préparer sa liste d'ouvrages des-
tinés aux parents à l'avance, car une fois le cas devant 
lui, il n'aura pas le temps de faire ce type de 
recherches. On peut fournir aux parents deux types de 
documentation. Il existe de petites brochures, généra-
lement rédigées par les associations d'entraide qui 
orientent quelque peu le parent et lui fournissent des 
informations rudimentaires dans un langage simple et 
non technique. Cette documentation peut suffire pour 
les parents que l'on juge inaptes aux lectures avan-
cées. Il existe aussi des livres, publiés par les profes-
TABLEAU 24-II. -ExEMPLES D'ORGANISMES D'ENTRAIDE POUR PARENTS ET ENFANTS AVEC UN DÉSORDRE NEUROLOGIQUE OU SYSTÉMIQUE. 
Société Canadienne du Cancer, 5151 de l'Assomption, Montréal, Québec, (514) 255-5151 
Télé-Cancer (514) 522-6237 
Société Huntington du Québec, 4841 Rivard, Montréal, (514) 842-5740 
Regroupement des Parents de Per;;onne ayant une Déficience Intellectuelle de Montréal, 3958 Dandurand, Montréal, Québec, 
(514) 593-5310 
Association Québécoise des Amis de la Sclérose en Plaques, 1012 Mont Royal-Est, Montréal, Québec, (514) 523-0871 
Association du Québec Pour les Déficients Mentaux, 3958 Dandurand, Montréal, Québec, (514) 725-7245 
Association Spina Bifida et d'Hydrocéphalie du Québec, 5757 Decelles, Montréal, Québec, (514) 340-9019 
Associa,tion Canadienne de la Maladie Cœliaque, CP 962 St Laurent, Montréal, Québec, (514) 332-9491 
Association des Paraplégiques du Québec, 1415 Jarry-Est, Montréal, Québec, ( 514) 593-1888 
Association Spina Bifida et d'Hydrocéphalie de Montréal, 3175 Chemin de la Côte Ste Catherine, Montréal, Québec, (514) 340-1075 
Association Québécoise des Traumatisés Crâniens, 3800 Radisson, Montréal, Québec, (514) 257-7738 
Association Canadienne pour la Déficience Mentale, 633 Crémazie-Est, Montréal, Québec, (514) 514-381-2307 
Association Québécoise des Amis de la Sclérose en Plaques, 1012 Mont Royal, Montréal, Québec, (514) 523-0871 
Association pour le Rétablissement de Cérébro1ésés, 7400 Boulevard des Galeries d'Anjou, Montréal, Québec, (514) 352-2180 
Association des Parents d'Enfants Prématurés du Québec, 3423 St Denis, Montréal, Québec, (514) 844-7884 
Fondation Québécoise de la Migraine et des Céphalées, 3587 Papineau, Montréal, Québec, (514) 529-3449 
Société Canadienne de Sclérose en Plaques, 666 Sherbrooke-Ouest, Montréal, Québec, (514) 849-7591 
Association des Parents d'Enfants Trisomiques du Montréal Métroplitain, 739 De la Commune-Ouest, Montréal, Québec, 
(514) 875-5362 . 
Association du Syndrome La Tourette, 3175 Chemin de la Côte Ste Catherine, Montréal, Québec, (514) 345-0251 
Association du Syndrome de Turner du Québec, 212 Beaudoin, Montréal, Québec, (514) 933-8621 
TABLEAU 24-III.- EXEMPLES D'ORGANISMES D'ENTRAIDE POUR PARENTS ET ENFANTS AVEC UN DÉSORDRE NEUROPSYCHIATRIQUE. 
Association Québécoise Pour les Troubles d'Apprentissage, 284 Notre Dame-Ouest, Bureau 300, Montréal, Québec, H2Y 1T7 · 
(514) 847-1324 
Société d'Aide au Développement Affectif de l'Enfant, 1122 Ste Catherine-Ouest, Montréal, Québec, (514) 861-1527 
Déprimés Anonymes, (514) 278-2130 
Alcooliques Anonymes, 5791 !berville, Montréal, Québec, (514) 376-9230 
Émotifs Anonymes, (514) 277-9518 
Narcotiques Anonymes, (514) 525-0333 
Parent Anonyme du Québec, (514) 288-5555 
Al-Anon Groupes Familiaux, 5791 Iberville, Montréal, Québec, (514) 866-9803 
Société Québécoise de l'Autisme, 2300 René-Lévesque-Ouest, Montréal, Québec, (514) 931-2215 
Association Québécoise des Parents et Amis du Malade Mental, 1260 Ste Catherine-Est, Montréal, Québec, (514) 524-7131 
Fondation Québécoise des Maladies Mentales, 801 Sherbrooke-Est, Montréal, Québec, (514) 529-5354 
Association Parents et Amis du Bien Être Mental du Sud-Ouest, 405 Newman, Montréal, Québec, (514) 368-4824 
Association des Bègues du Canada, 7801 rue Ste Claire, Montréal, Québec, (514-353-1042) 
Association des Dépressifs etManiaco-Dépressifs, 801 Sherbrooke-Est, Montréal, Québec, (514) 529-0270 
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TABLEAU 24-IV.- EXEMPLES D'ORGANISMES D'ENTRAIDE POUR PARENTS ET ENFANTS AVEC UN HANDICAP PÉRIPHÉRIQUE. 
Service d'Assistance aux personnes Handicapées, 1730 Marie Victorin, Longueil, Québec, (514) 463-2010 
Association Québécoise de Loisirs Pour Personnes Handicapées, 4545 Pierre de Coubertin, Montréal, Québec, (514) 252-3144 
Société pour Enfants Handicapés du Québec, 2300 René-Lévesque-Ouest, Montréal, Québec, (514) 937-6171 
Regroupements des Aveugles et Amblyopes du Québec, 3740 Berri, Montréal, Québec, (514) 849-2018 
Association des Sports pour Aveugles du Québec, 4545 Pierre de Coubertin, Montréal, Québec, (514) 252-3178 
Association Sportive des Sourds du Québec, 4545 Pierre de Coubertin, Montréal, Québec, (514) 252-3069 
Association du Québec pour Enfants avec Problèmes Auditifs, 3700 Berri, Montréal, Québec, (514) 842-3926 
Association des Paraplégiques du Québec, 1415 Jarry-Est, Montréal, Québec, (514) 593-1888 
Association Québécoise des Sports en Fauteuil Roulant, 4545 Pierre de Coubertin, Montréal, Québec, (514) 252-3108 
Association Québécoise des Personnes de Petite Taille, 1251 Robin, Montréal, Québec, (514) 521-9671 
Association Québécoise des Parents d'Enfants Handicapés Visuels, 3700 Berri, Montréal, Québec, (514) 849~8729 
Association Nationale d'Aide aux Handicapés, 67 Briand, Longueil, Québec, (514) 647-6001 
Association Montréalaise pour les Aveugles, 7000 Sherbrooke-Ouest, Montréal, Québec, (514) 489-8201 
Association de Paralysie Cérébrale du Québec, 2340 Ste Catherine-Est, Montréal, Québec, (514) 596-2460 
TABLEAU 24-V.- LISTE NON EXHAUSTIVE DE DIVERS ORGANISMES ET ASSOCIATIONS D'ENTRAIDE POUR LA FRANCE. 
AFTC Ile-de-France. 
(Traumatismes crâniens) 
5, rue de l'Orme, 75019 Paris 
'Il' 01.42.41.56.76. 
Association française des bègues 
15, rue Monge. 
75005 Paris 
'Il' 01.42.87.33.80 
Fondation française pour la recherche 
sur l'épilepsie 
48, rue Bargue 
75015 Paris 
'Il' 01.47.83.65.36 
Fédération des associations nationales 
des parents d'enfants déficients auditifs 
(ANPEDA) 
76, Bd Magenta 
75010 Paris 
'Il' 01.53.35.86.86 
Association nationale des parents 
d'enfants aveugles ou gravement 
déficients visuels (ANPEA) 
12 bis, rue de Picpus. 75012 Paris 
'Il' 01.43.42.40.40 
Association nationale pour les 
sourd-aveugles (ANPSA) 
18, rue Étex. 75018 Paris 
'Il' 01.46.27.48.10. Mjnitel: 46.27.48.10. 
Association nationale des infirmes 
moteurs cérébraux 
41, rue Duris 75020 Paris 
'Il' 01.43.49.22.33 
Fédération nationale des aphasiques de 
France (FNAF) 
42, bd de Paris. 62600 Berck-sur-Mer 
'lt03 .Q1JJ9 ,2596: 
Fédération des aveugles et handicapés 
visuels de France (Les cannes blanches) 
58, av. Bosquet. 75007 Paris 
'Il' 01.44.42.91.91 
IDDA information-documentation sur la 
déficience auditive 
37-39, rue Saint-Sébastien. 75011 Paris 
'Il' 01.49.29.07.39 
FAX 01.49.29.06.65 
Fédération nationale des associations de 
parents d'enfants. déficients visuels 
(FNAPEDV) 
28, place Saint-Georges. 75009 Paris 
'Il' 01.45.26.73.45 
Fédération française des infiiTlles moteurs 
cérébraux 
269, bd Jules-Michelet 83000 Toulon 
'Il' 04.94.03.39.88. 
Fédération nationale des associations 
Croix-Marine d'aide à la santé mentale 
(FNACM) 
31, rue de Liège, 75008 Paris 
'Il' 01.43.87.60.51. 
Groupe des aphasiques de l'Ile-de-France 
(GAIF) 
Mairie Annexe du XVIIe 
18, rue des Batignolles. 75017 Paris 
'Il' 01.44.69.17.17 
Ligue nationale française contre le cancer 
1, avenue Stéphen-Pichon. 
75013 Paris 
'Il' 01.44.06.80.80 
Ligue française contre l'épilepsie 
(LFCE) 
236, rue de Tolbiac 
75013 Paris 
"ru01.53:80,66;:64~ 
Union nationale France dyslexie. 
3, rue Franklin. 
75116 Paris 
'Il' 01.45.24.68.73 
Union nationale des associations de 
parents et amis de personnes handica-
pées mentales (UNAPEI) 
15, rue Coysevox. 75018 Paris 
'Il' 01.44.85.50.50 
Union national des amis et familles de 
malades mentaux (UNAFAM) 
12, villa compoint. 
75017 Paris 
'Il' 01.42.63.03.03 
Union nationale familiale de lutte contre 
les toxicomanies (UNAFALT) 
42, avenue Jean Moulin 
75014 Paris 
'Il' 01.45.42.43.74 
Association Valentin Haüy pour le bien 
des aveugles 
5, rue Duroc 75343 Paris Cedex 07 
'Il' 01.44.49.27.27 
Association des paralysés de France 
17 Bd Auguste Blanqui 
75013 Paris 
'Il' 01.40.78.69.00 
AFM (Myopathie) 
13 Place de Rungis 
75013 Paris 
'Il' 01.44.16.27.27 
Comité national de coordination de 
l'action en faveur des personnes 
handicapées 
30 rue de Prosny 
75017 Paris 
01.42.:27.18.-51. 
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sionnels et chercheurs, pour le grand public et les 
parents concernés. Ces ouvrages seront enrichissants 
pour les parents particulièrement motivés et d'un bon 
niveau culturel, mais ne devraient pas être recomman-
dés à des parents qui manifestent une attitude passive 
ou qui n'ont pas fait d'études, car cette documentation 
ne ferait alors que les angoisser et les décourager. Le 
tableau 24-VI donne quelques exemples de tels 
ouvrages disponibles en langue française. Ces livres 
sont très inégalement recommandables. Dans ses 
livres sur la schizophrénie, par exemple, Bettelheim 
ne soulève même pas l'éventualité d'une étiologie bio-
gène de la schizophrénie. 
Un nouveau médium s'ajoute aux outils de soutien 
que le neuropsychologue pédiatrique peut utiliser 
pour aider les sujets cérébrodysfonctionnels, l'inter-
net. En 1996, 75 p.lOO des familles canadiennes 
étaient équipées d'un micro-ordinateur à domicile. 
TABLEAU 24-VI. -LIVRES GUIDES POUR PARENTS D'ENFANTS AVEC DÉSORDRES DU SYSTÈME NERVEUX CENTRAL. 
Gagnon, M. (1996). Comprendre et maîtriser le bégaiement. Québec: Presses de l'Université Laval. 
Demers, J., et Sénécal, G. (1994). L'autisme: petits trucs aux parents d'enfants autistiques. Saint-Hyacinthe: Le Phare. 
Coville, A. (1993). La parole adolescente: l'orthophoniste, l'adolescent et ses parents. Paris: Éditions universitaires. 
Kronick, D. (1991 ). La Dyslexie: une introduction a l'intention des parents, des enseignants et des dyslexiques. Ottawa: 
Troubles d'apprentissage, association canadienne. 
Association du Québec pour l'intégration sociale. (1990). La Déficience [mentale]: rôle et implication des parents. Montré"al: 
Éditions de la Collectivité. 
Ducharme, M.N., et Geoffrion, R. (1991). Pour l'intégration scolaire des élèves handicapés: un guide a l'intention des parents. 
Montréal: Confédération des organismes provinciaux de personnes handicapées du Québec. 
Minde, K. (1988). L'enfant hyperactif: un guide pour les parents. Ottawa: Troubles d'apprentissage, association canadienne. 
Adams, D.W., et Deveau, E.J. (1989). Le cancer de l'enfant: guide à l'usage des parents et amis d'enfant cancéreux. Saint-
Hyacinthe : Edisem, 1989. 
Golick, M. (1984 ). Troubles d'apprentissage: guide pour les parents. Montréal : Association québécoise pour enfants et adultes 
ayant des troubles d'apprentissage. · 
Min de, K. (197 6). L'enfant hyperactif: un guide pour les parents. Montréal : Association québécoise pour les enfants souffrant de 
troubles d'apprentissage. 
Urvoy, M., Eliet, F., et Toulouse, F. (1985). Le strabisme expliqué aux parents. Paris: Diffusion générale de librairie. 
Smith, D.W., et Wilson, A.A. (1976). L'enfant trisomique 21 (le mongolisme): causes et caractéristiques du syndrome de Down. 
Développement et intégration sociale de l'enfant. À l'usage des parents, des médecins, des responsables de soins et d'éducation. 
Paris : Le Centurion. 
TABLEAU 24-VII. - QUELQUES SITES IN1ERNET BIEN FAITS SUR DES MALADIES ET SYNDROMES NEUROPSYCHOLOGIQUES DU DÉVELOPPEMENT. 
MALADIE OU SYNDROME 
Syndrome Prader-Willi 
Syndrome X-fragile 
Dyslexie 
Trouble attentionne! avec hyperactivité 
Syndrome de Gilles de la Tourette 
Dépression juvénile 
Syndrome d'alcoolisme fœtal 
Anorexie mentale et boulimie 
Schizophrénie 
Trisomie 21 
Déficience mentale 
Syndrome de Turner 
Syndrome de Rett 
Syndrome de Klinefelter 
Épilepsie juvénile 
ADRESSE DU SITE INTERNET 
http ://www. pwsa-uk. demon. co. uk/index. htrn 
http ://www. nfxf. org/ 
http ://www. interdys. org/ 
http ://www. med. urnich. edu/llibr/mentaVadhdOl.htm 
http :1/tsa. mgh. harvard. edu/ 
http ://www. wingofmadn.ess. corn/index. htm 
http ://www. taconic. net/serninars/fas02.htrnl 
http ://members. aol. corn/amanbu/geninfo. html 
http ://www. yahoo.com!Health/Mental_Health/Diseases 
_and_ Conditions/Schizophrenia/ 
http ://www. nas. corn/downsynleurope. html 
http ://TheArc. org/welcome. html · 
http ://www. turner-syndrome-us. org/index. htm 
http ://www. irsc. org/rett. htm 
http ://www. genetic. org/ks/index. html 
http ://www. meddean. luc. edullumen!MedEd/pedneuro/epilepsy. htm 
Note. Les sites intemets peuvent devenir vite périmés, disparaître ou contenir des éléments scientifiquement inexacts. Nous recommandons 
ici un jugement prudent, une attention à la date de la mise à jour du site, se fier principalement aux sites créés par les sociétés internationales 
ou nationales de philanthropie pour chaque maladie ou syndrome. Les sites internet du tableau ci-haut ont été vérifiées le 01-06-99. 
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Beaucoup de personnes qui ne sont pas branchées à 
l'internet peuvent néanmoins l'utiliser ponctuelle-
ment dans des « cybercafés » ou autres lieux donnant 
accès au public à l'internet sur paiement à l'heure. 
Bref, sous peu, le clinicien pourra aider les bénéfi-
ciaires en les encourageant à exploiter l'internet pour 
obtenir des informations sur le syndrome ou la mala-
die qui les préoccupe, et du même coup, pour enrichir 
son réseau de contacts et de documentation. En effet, 
les sites internet consacrés aux syndromes et maladies 
neurologiques sont devenus très nombreux. Habituelle-
ment, ces sites fournissent des liens à: 1) des organi-
sations et institutions ou équipes de recherche; 2) des 
ressources cliniques; 3) des groupes d'entraide; 4) 
des références bibliographiques ; 5) des adresses de 
bulletins d'information (et parfois des extraits de ces 
bulletins); 6) des textes et images portant sur le syn-
drome en question. Il serait fastidieux de présenter 
une liste exhaustive de ces sites car ils sont beaucoup 
trop nombreux, et peuvent de toute façon facilement 
être repérés par les moteurs de recherche ordinaires 
tels Yahoo et Lycos. Quelques exemples de sites bien 
faits et intéressants sont néanmoins présentés au 
tableau 24-VII. 
En ce qui concerne les autres recommandations 
que peut faire le neuropsychologue clinicien, leur 
qualité sera à la mesure du savoir, du bon sens, de la 
réflexion, de la capacité de communication du clini-
cien. Il serait fastidieux et peut-être même inutile 
d'essayer d'enseigner l'art de la recommandation cli-
nique jusque dans ses moindres détails. Le clinicien 
doit, surtout à ce niveau, innover. Néanmoins, nous 
présentons quelques exemples de pistes à suivre pour 
des recommandations dans un rapport d'évaluation 
neuropsychologique aux tableaux 24-Vlll et 24-IX. 
La figure 24-1 illustre la démarche menant au plan 
de traitement en neuropsychologie pédiatrique. 
TABLEAU 24-VIII. -EXEMPLES DE PISTES A SUIVRE POUR DES 
RECOMMANDATIONS AUX PARENTS DANS UN RAPPORT D'ÉVALUA-
TION NEUROPSYCHOLOGIQUE DE L'ENFANT. 
SYNDROME DE DÉFICIT ATTENTIONNEL AVEC HYPERACTIVITÉ 
Aménagement d'un endroit calme pour les devoirs, devoirs 
en deux sessions, notions élémentaires de gestion des com-
portements impulsifs ou agressifs, activités sportives indivi-
duelles, programme de tutorat pour les devoirs 
DYSLEXIE DYSPHONÉTIQUE 
Valorisation de la lecture chez l'enfant, lire une phrase et la 
faire relire à voix haute par l'enfant, mettre des mots sur 
fiche et inventer des jeux pour consolider la mémoire 
visuelle des mots, faire des jeux de rimes avec l'enfant, logi-
ciels, livres d'exercices spécialisés, jeux de mots à compléter 
qui commencent par le même son, utilisation des biblio-
thèques, rédaction de textes par ordinateur avec correcteur 
DYSLEXIE DYSÉIDÉTIQUE 
Copie de mots avec attention au contour (lettres rondes versus 
droites), scrabble, jeux de mots croisés, exercices de défini-
tion de mots pour entraîner 1' enfant à porter attention à la 
sémantique, instauration d'un régime de 30 minutes par jour 
de lecture en famille 
TROUBLE DE MÉMOIRE VERBALE 
Apprentissage par blocs, supports visuels (images, organi-
grammes), associations sémantiques plutôt que du par 
cœur linéaire 
TABLEAU 24-IX. -ExEMPLES DE PISTES A SUIVRE POUR DES RECOMMANDATIONS AUX ENSEIGNANTS DANS UN RAPPORT D'ÉVALUATION 
NEUROPSYCHOLOGIQUE DE L'ENFANT. 
SYNDROME DE DÉFICIT ATTENTIONNEL AVEC HYPERACTIVITÉ 
Placer l'enfant à l'avant de la classe, loin des fenêtres et des camarades ou enfants agités, attirer l'attention de l'enfant en le fixant 
pendant les explications, lui faire enlever tout de son pupitre pendant les explications, le superviser pendant les travaux autonomes. 
DYSLEXIE 
Encourager l'enfant à enregistrer les cours sur cassette, présenter l'examen sur cassette, éviter de le faire lire à haute voix devant 
la classe, le jumeler à un camarade qui lit bien, tolérer les erreurs d'écriture, montrer à 1' enfant comment s'approprier la matière 
par des films, logiciels, exercices oraux avec ses parents, etc., recours à la méthode classique d'enseignement de la grammaire 
(par règles explicites). 
DÉSORDRE DE L'INTÉGRATION VISUOMOTRICE 
Accepter les devoirS écrits sur ordinateur, accepter une calligraphie plus grosse, donner plus de temps aux examens écrits. 
DÉSORDRE VISUOSPATIAL 
Fournir à l'enfant des feuilles quadrillées pour faire ses calculs et autres exercices, éviter de le faire recopier au tableau, lui per-
mettre de lire avec une règle ou son doigt, lui fournir des stratégies verbales en géométrie. 
PROBLÈME DE MÉMOIRE VERBALE 
Accepter que l'enfant vérifie ses réponses av(!C une calculette, sur-apprentissage des tables (ex: logiciels), lui donner plus de 
temps pour apprendre un poème ou lui laisser l'option d'apprendre une chru1sûn. 
PROBLÈME_D'ESTIMEcDE,SOI SECONDAIRE À UN HANDICAP 
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Étape 1: ÉVALUATION NEUROPSYCHOLOGIQUE 
Étape 2: EXIGENCES DE L'ENVIRONNEMENT 
EXIGENCES 
IMMÉDIATES 
(pour l'enfant) 
EXIGENCES 
À LONG TERME 
(pour l'adulte) 
Étape 3: PRÉVISIONS À COURT ET LONG TERME QUANT 
AUX RÉSULTATS COMPORTEMENTAUX 
FIGURE 24-1. - SCHÉMA DES ÉTAPES PRÉ-
CÉDANT UNE INTERVENTION AUPRÈS DE 
L'ENFANT CÉRÉBRODYSFONCTIONNEL. Toute 
évaluation neuropsychologique devrait 
s'inspirer d'une volonté de déboucher sur 
une intervention efficace. 
Étape 4: PLAN DE TRAITEMENT «IDÉAL» À COURT ET LONG TERME 
Étape 5: DISPONIBILITÉ DES RESSOURCES 
Étape 6: PLAN DE TRAITEMENT RÉALISTE 
Le clinicien est appelé à jouer de multiples rôles 
dans le cadre de l'intervention neuropsychologique. 
Nous en présentons le résumé au tableau 24-X. 
THÉRAPEUTIQUE PHARMACEUTIQUE DES 
ENFANTS AVEC DYSFONCTIONS CÉRÉBRALES: 
AVANTAGES ET DÉSAVANTAGES 
Le neuropsychologue a droit de prescription, après 
une formation hautement poussée en la matière, dans 
·certains états américains. Au Québec, suivant les cas, 
le neuropsychologue ayant un Doctorat aura suivi de 
nombreux cours en neurologie et en psychopharma-
cologie, et pourrait, moyennant une formation com-
plémentaire, obtenir le droit de prescription suite à 
une réforme légale. Toutefois, en règle générale, le 
neuropsychologue doit se contenter d'être un acteur 
très secondaire en ce qui a trait aux médicaments. Il a 
autant la responsabilité d'encourager les bonnes 
démarches pharmaceutiques que d'être vigilant à cer.., 
tains effets secondaires néfastes (surtout ceux qui sont 
de nature cognitive, comportementale, affective, etc.). 
Il ne doit pas pour autant se substituer au médecin, ni 
TABLEAU 24-X.- CADRE D'INTERVENTION EN NEUROPSYCHOLO-
GIE PÉDIATRIQUE. SOURCE : SIMMS, S., KAZAH, A.E. (1998). 
FAMILY SYSTEMS INTERVENTIONS. IN; : C.E. COFFEY, RA. BRUM-
BACK (EDS). TEXTBOOK OF PEDJATRIC NEUROPSYCHIATRY. 
WASHINGTON, AMERICAN PSYCHIATRie PRESS. (PAGE 1459). 
RôLE 
Consultant 
Collaborateur 
Développemen-
taliste 
Interventionniste 
AcTION 
Évaluer le motifde consultation (crise) 
Évaluer le fonctionnement familial 
Proposer un cadre d'évaluation-inter-
vention mono- ou multidisciplinaire 
Établir un plan ou contrat avec la famille 
Travailler sur les compétences du patient 
Discerner ce qui peut être amélioré et 
identifier les limites 
Rendre explicites les buts des interventions 
Évaluer le développement de l'enfant 
Identifier les entraves au développe-
ment futur 
Assurer que le plan de traitement soit 
articulé sur le développement réel de 
l'enfant 
Déterminer les besoins en intervention 
extensive et/ou intensive 
Intégrer les interventions multiples 
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TABLEAU 24-XJ. -MÉDICAMENTS COMMUNÉMENT UTILISÉS EN PÉDIATRIE. 
MÉDICAMENT APPLICATION 
Anticonvulsivants Réduction des crises épileptiques 
Antidépresseurs tricycliques (ADT) 
Stimulants (ex : Ritaline ®) 
Stabilisation de l'humeur dans la dépression, stimulation de l'appétit chez les anorexiques 
Réduction de l'agitation des hyperactifs 
Lithium Réduction de l'agressivité 
Antidopaminergiques (ex: Haldol ®) Réduction des pertufbations dues à la maladie de Gilles de la Tourette, du bégaiement, 
de la psychose, réduction de l'agressivité, réduction de l'agitation autiste 
Fluoxétane (ADT) 
Imipramine (ADT) 
Réduction des obsessions et compulsions 
Énurésie secondaire 
entraver ce dernier, mais l'alerter en toute collégialité 
dans le cas où il perçoit un danger pour le patient. 
Surtout, il doit être attentif quant à l'impact éventuel 
des médicaments psychotropes et neurotropes sur les 
tests, procédures et observations qu'il recueille de son 
patient (tableau 24-XI). 
EFFETS IATROGÈNES DES MÉDICAMENTS 
Tous les médicaments ayant des effets neurolo-
giques ont des effets secondaires. Les antipsycho-
tiques ont des effets secondaires très lourds de 
conséquences: dystonies, dyskinésies, akathisie, par-
kinsonisme, somnolence, et rarement, une réaction 
toxique. Les stimulants (ex: Ritaline®) provoquent 
chez 1' enfant anorexie et insomnie, et à long terme un 
ralentissement de la croissance corporelle, tandis que 
de rares cas développent une dyscrasie sanguine ou 
des troubles cardiaques. Les antidépresseurs, lors-
qu'ils sont introduits trop brutalement chez l'enfant 
provoquent la somnolence, des tremblements, la 
bouche sèche, la vision brouillée, et parfois de la 
difficulté à se concentrer. La niaprazine est un anti-
histaminique utilisé en pédiatrie comme sédatif et 
régulateur psychomoteur, souvent utilisé lors de 
troubles du sommeil. La complication consiste en perte 
de connaissance, pâleur et hypotonie. Heureusement, 
le nourrisson ou l'enfant se remet généralement assez 
TABLEAU 24-XII. -ExEMPLES D'EFFETS IATROGÈNES DE DIVERS 
MÉDICAMENTS UTILISÉS EN PÉDIATRIE. INFORMATIONS D'APRÈS 
AimiUIS, PJNSARD ET PONSOT (1990). 
MÉDICAMENT 
Tétracycline 
Amantadine 
Imipramine 
Corticostéroïdes 
Sulfamides 
Hal dol® 
Chlorpromazine. 
EFFET SECONDAIRE INDÉSIRABLE 
Céphalées 
Convulsions 
Neuropathie périphérique 
Hypertension intracrânienne 
Névrite optique rétrobulbaire 
Akathisie, symptômes parkinsoniens 
Affaissement respiratoireccbezJes 
rr)y~:>Jbf.UÏ11l!011' 
bien de cette réaction. Les anxiolytiques provoquent 
aussi, chez lui, de la somnolence (Arthuis, Pinsard et 
Ponsot, 1990; Brown et Borden, 1989; Cepeda, 
1989; pour d'excellents comptes rendus de la neuro-
psychologie des médicaments utilisés en neuropédia-
trie). (tableau 24-XII et 24-XIII). 
Les anticonvulsivants ont aussi des effets secon-
daires particulièrement notoires. Ceux-ci représen-
tent un double problème en ceci qu'ils sont administrés 
aux femmes enceintes et ont des effets tératogènes, 
et qu'ils sont aussi administrés sur de très longues 
périodes parfois à partir de la petite enfance, produi-
sant alors souvent non seulement des problèmes de 
santé et du comportement, mais ajoutant de surcroît 
un stress sur le système nerveux central. Certains de 
leurs effets secondaires indésirables, lorsqu 'ils sont 
administrés aux enfants, sont résumés au tableau 
24-XIV. 
Le médicament le plus souvent utilisé dans le trai-
tement du syndrome hyperkinétique est le méthyl-
phénidate. Toutefois, d'autres médicaments sont aussi 
parfois prescrits. Tous peuvent engendrer des effets 
secondaires indésirables (tableau 24-XV). 
En ce qui a trait au traitement des cancers, il existe 
aussi une large gamme d'approches sur deux axes: 
chimiothérapie et radiothérapie. Ces traitements peu-
vent avoir de très importants effets secondaires et 
TABLEAU 24-XIII. - EFFETS SECONDAIRES INDÉSIRABLES DE 
CERTAINS VACCINS. 
TYPE DE VACCINATION 
Vaccination anticoqueluche 
EFFET INDÉSIRABLE 
Crise convulsive, 
encéphalopathie aiguë 
Vaccination antimorbilleuse Convulsions fébriles simples 
(rougeole) 
Vaccination antipoliomyélitique Paralysie 
Vaccination antitétanique Neuropathies 
Vaccination an ti-influenza Syndrome Guillain et Barré 
Note. Informations d'après Arthuis, Pinsard et Ponsot (1 990). 
Nous ajoutons _que _selon les informations fournies par ces 
autt11Jts:sl~:vph>al~uœ:da.cesdfels_§c.condain.>scJ~'rst-p<JS.d:J:n:: 
Cl:idre à en 'déccur-.ager '}··utihsütll1ll. 
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TABLEAU 24-XIV.- EFFETS SECONDAIRES INDÉSIRABLES DES PRINCIPAUX ANTICONVULSIVANTS. 
NoM GÉNÉRIQUE 
(ET COMMERCIAL) 
Phénobarbital 
EFFETS SECONDAIRES INDÉSIRABLES, 
Troubles de mémoire et de concentration, hyperactivité, troubles du sommeil, initabilité, léthargie, 
labilité émotionnelle 
Primidone (Mysoline®) Idem (en moins marqué) 
Phénytoïne 
(Dilantin®) 
Ethosuximide 
(Zarontin®) 
Acide valproïque 
(Dépakine®) 
Clonazépam 
(Rivotril®) 
Carbamazépine 
(Tégretol®) 
Troubles de l'attention et de la concentration, déficits de résolution de problèmes, déficits visuospatiaux, 
fatigue, dyskinésies 
Troubles attentionnels, changements d'humeur, somnolence, irritabilité, insomnie, hyperactivité 
Somnolence, rarement des lésions du foie, pancréas, ou moelle osseuse 
Insomnie, agressivité, irritabilité, hyperactivité, hallucinations, dépression, sautes d'humeur, sédation, 
ataxie, dysarthrie, salivation 
Troubles moteurs, agitation, insomnie, irritabilité, hyperémotivité 
Voir le chapitre de Bennett et Krein (1989) ainsi que le livre de Lou (1982) pour plus de détails. 
TABLEAU 24-XV.- EFFETS SECONDAIRES INDÉSIRABLES DES PRINCIPAUX MÉDICAMENTS UTILISÉS DANS LE TRAITEMENT DU SYNDROME 
D'HYPERACTIVITÉ AVEC DÉFICIT ATTENTIONNEL. INFORMATIONS D'APRÈS BLONDIS (1990). 
Méthy lphénidate (Ritaline®) Hypoxie, retard pondéral, insomnie, aggravation des tics dans la maladie de Gilles de la 
Tourette, nausée, vertige, tachycardie, hypertension, tristesse 
Thioridazine (Melleril®) 
lmipramine (Tofranil®) 
Somnolence, symptômes extrapyramidaux, hyperactivité 
Troubles sensoriels, effets anticholinergiques: bouche sèche, constipation, rétention 
urinaire, effets extrapyramidaux 
Desipramine (Pertofran®) Moins d'effets anticholinergiques que l'imipramine 
TABLEAU 24-XVI. - EXEMPLES D'EFFETS SECONDAIRES INDÉSIRABLES DE RADIOTHÉRAPIES ET CHIMIOTHÉRAPIES. INFORMATIONS 
D'APRÈS ARTHUIS, PINSARD ET PoNSOT (1990). 
TYPE D'INTERVENTION EFFET SECONDAIRE INDÉSIRABLE 
Radiothérapie Œdème cérébral, nausées, vomissements, ataxie, convulsions 
Chimiothérapie (vincristine) Convulsions, troubles de conscience, démence, ataxie, choréo-athétose, douleur abdominale, 
hyponatrémie 
Chimiothérapie (méthotrexate) Dysarthrie, convulsions, hémiplégie, syndrome pyramidal, obnubilation, leucoencéphalite 
Chimiothérapie Ataxie, somnolence, bradyphrénie, convulsions 
( cytosine-arabinoside) 
même porter atteinte à l'intégrité du système nerveux 
central (tableau 24-XVI). 
RÉADAPTATION NEUROPSYCHOLOGIQUE 
L' orthopédagogie, ou enseignement spécialisé pour 
les enfants avec troubles spéciaux d'apprentissage, 
est une chose justifiée et incontournable. À tout le 
moins, l'enseignant ne peut pas assujettir des défi-
cients mentaux, aphasiques développementaux, ou 
sourds ou muets aux mê.mes exigences que celles 
imposées à une classe régulière. Dans une société 
pourvue d'un minimum de générosité, les enfants 
handicapés physiquement, mentalement ou émotion-
nellement seront pris en charge, à part des classes 
régulières, afin d'assurer leur émancipation. C'est une 
question de simple bon sens. Dans ces cas les plus 
extrêmes, on ne se pose pas la question de savoir si 
on va hyperstimuler la fonction déficitaire ou si on va 
tenter de contourner le déficit en travaillant avec les 
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capacités résiduelles. On va travailler avec les capa-
cités résiduelles, et si on a du talent et de 1 'expé-
rience, on arrivera certainement à stimuler des 
apprentissages spectaculaires. Par contre, la notion de 
réadaptation neuropsychologique semble véhiculer 
une pensée magique considérable, laissant croire à 
certains esprits naïfs que 1' on va reconstituer le cer-
veau ou le guérir. En réalité, à part le cas spécial des 
techniques de rétroaction biologique (tableau 24-
XV), il n'y a pas de différence entre l'orthopédagogie 
et la réadaptation neuropsychologique: dans les deux 
cas, les éléments les plus fins et imaginatifs de la 
pédagogie devraient être adaptés au maximum au 
profil psychologique particulier du patient, faisant en 
sorte que ce qu'il peut apprendre, il 1' apprendra. 
Seulement, à défaut d'une connaissance approfondie 
de la neuropsychologie pédiatrique clinique, l'ortho-
pédagogue est trop souvent désarmé face à la multi-
tude d'obstacles à l'apprentissage dont font preuve 
certains enfants cérébrodysfonctionnels. C'est pour-
quoi il paraît utile, du moins a priori, que la neuro-
psychologie tente de fournir aux orthopédagogues des 
programmes d'intervention bien systématisés et bien 
ciblés (Golden, 1979). Ces tentatives sont trop récen-
tes, et le problème est bien trop complexe pour que 
l'on puisse dire que l'entreprise a été un succès. Mais 
le neuropsychologue clinicien ne peut faire 1' écono-
mie de l'étude de ces tentatives, si ce n'est, au mini-
mum, pour étoffer les recommandations qu'il sera 
tenu de faire à 1' intention des parents et enseignants 
des enfants cérébrodysfonctionnels qu'il aura à éva-
luer. Le tableau 24-XVII présente quelques exemples 
de tels programmes d'intervention. 
De nombreux articles et chapitres ont été écrits sur 
les stratégies d'intervention auprès d'enfants avec 
troubles d'apprentissage. Les plus sophistiqués de 
ces. travaux présentent des séméiologies de sous-
types de troubles d'apprentissage auxquelles on 
appose des séméiologies de techniques et stratégies 
d'intervention. Le format du présent ouvrage neper-
met pas de présenter ces travaux en détail. Le lecteur 
est renvoyé à l'important ouvrage de Hynd et Cohen 
(1983). Par ailleurs, on trouvera une excellente revue 
de ce type d'efforts (Mattis, Boder, Hynd, Cohen, 
Simeon, Bakker,.Flynn, et Lyon) dans Hooper et 
Willis (1989). 
La stratégie la plus vraisemblable en intervention 
neuropsychologique est sans contredit celle consistant 
à évaluer finement dans un premier temps les opéra-
tions mentales discrètes nécessaires à la réalisation 
d'une performance cognitive (voir le chapitre sur la 
neuropsychologie du langage pour une liste d'opéra-
tions discrètes nécessaires pour la lecture). Dans un 
deuxième temps, le clinicien utilise des techniques 
pédagogiques capitalisant sur les forces de l'enfant en 
essayant de contourner ses faiblesses. Hynd (1986) 
présente une panoplie de telles stratégies pour des 
déficits bien délimités de la fonction langagière ( dys-
lexie de surface, dyslexie profonde, dyslexie phono-
logique, dyslexie directe, dysphasie dysnomique). 
De nombreux programmes intégrés d'intervention 
ont été mis sur le marché, pas nécessairement avec 
beaucoup de recherche validante à l'appui. Ceci est 
compréhensible dans la mesure où il est évident que 
1' évaluation scientifique rigoureuse de gros pro-
grammes d'intervention est extrêmement onéreuse et 
laborieuse, et elle est donc rare. Le tableau 24-XVIII 
fait état de quelques exemples de systèmes d'inter-
vention pour des troubles neurogènes de l'enfant qui 
ne sont pas des troubles d'apprentissage et qui sont 
distribués par un seul distributeur, Pro-Ed. 
Un inventaire rapide de la littérature scientifique 
sur l'efficacité des programmes de réadaptation neu-
ropsychologique montre sans contredit que la plus 
grande part (environ 95 p.lOO) revient aux efforts 
consentis en matière de traumatisme craniocérébral. 
On a même tendance à croire que le traumatisme cra-
niocérébral est le seul désordre que l'on traite en 
réadaptation neuropsychologique. Tel n'est pourtant 
pas le cas, ainsi qu'en témoigne le tableau 24-XIX. 
TABLEAU 24-XVll. - SYNOPSIS DE PROGRAMMES SYSTÉMATIQUES DE RÉADAIYI'ATION NEUROPSYCHOLOGIQUE POUR ENFANTS AVEC 
TROUBLES D'APPRENTISSAGE. 
PROGRAMME 
REHABIT 
K-SOS 
Language Experience Approach 
Linguistic Reading Approach 
Méthode VAKT de Femald 
Méthode Orton-Gillingham 
Méthode.Frostig::Kephart • 
APPLICATION 
générale 
générale 
tout trouble d'acquisition de la lecture 
tout trouble d'acquisition de la lecture 
trouble d'acquisition de la lecture 
(surtout le type dysphonétique et l'alexique) 
trouble d'acquisition de la lecture 
(surtout le type dyséidétique) 
trou~le .visuoperceptif . 
RÉFÉRENCE 
Reitan, 1980 
Kaufman, Kaufman et Goldsmith, 1984 
Lerner, 1981 
Lerner, 1981 
Hynd et Cohen, 1983 
Hynd et Cohen, 1983 
Frostig0et Horne, 1964~ Kephart, 1971 
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TABLEAU 24-XVIII.- PROGRAMMES D'INTERVENTION COMMERCIAUX POUR TROUBLES NEUROGÈNES DE L'ENFANT QUI NE SONT PAS DES 
TROUBLES D'APPRENTISSAGE. 
TYPE DE PROBLÈME PROGRAMME D'INTERVENTION 
Dysarthrie Programme de Réadaptation de la Dysarthrie (Tonkovich, Latham 
et Rambow) Pro-Ed 
Réadaptation des enfants traumatisés crâniens 
Fonction communicative dans l'autisme 
(Ylvisaker) Pro-Bd 
Adaptation à la vie quotidienne de déficients mentaux 
Gestion des enfants avec hyperactivité et déficit attentionne! 
Bégaiement 
(Watson, Lord, Schaffer et Schopler) Pro-Bd 
(Wehman, Renzaglia et Bates) Pro-Bd 
(Friedman et Doyal) Pro-Bd 
(Wall et Myers) Pro-Bd 
Note. Lorsque des professionnels de l'intervention (orthophonistes, physiothérapeutes, ergothérapeutes), autres que neuropsychologues, 
sont disponibles, il est coutumier que ces types d'intervention leur soient confiées. 
TABLEAU 24-XIX.- COMPTES RENDUS RÉCENTS DE RECHERCHE 
SUR DES PROGRAMMES D'INTERVENTION CIBLÉS POUR DES 
. DÉSORDRES SPÉCIFIQUES DU SYSTÈME NERVEUX CENTRAL CHEZ 
L'ENFANT. 
DÉSORDRE 
Paralysie cérébrale 
Traumatisme crânien 
Syndrome de Rett 
Anoxie cérébrale 
Tumeurs cérébrales 
Troubles de l'apprentissage 
RÉFÉRENCE 
Taft, 1995 
Bngberg, 1995 
Budden, 1995 
Silver et al, 1994 
Philip et al, 1994 
Humphries et al, 1992 
NOTRE POINT DE VUE PARTICULIER SUR 
L'INTERVENTION AUPRÈS D'ENFANTS AYANT 
DES DIFFICULTÉS MAJEURES À ACQUÉRIR 
LE CODE GRAPHOPHONÉMIQUE (DYSLEXIE 
CONGÉNITALE PRIMAIRE) 
S'il existe un trouble d'apprentissage handicapant, 
délimitable, et dont l'étiologie est clairement neuro-
logique, c'est bien la dyslexie. Il existe de nombreux 
protocoles d'intervention qui ont été publiés. Nous 
ne sommes pas très satisfaits de ce que nous avons 
vu. Il existe de nombreuses raisons pour lesquelles 
un enfant peut avoir des problèmes de lecture (voir 
le chapitre sur les problèmes du langage). Nous ne 
traiterons ici que de la forme consistant en une inca-
pacité à acquérir le code graphophonémique. C'est la 
forme la plus fréquente et la plus précoce de dys-
lexie: on la dénomme souvent dyslexie dysphono-
logique. Un des principaux problèmes de l'enfant 
dyslexique est qu'il ne peut accéder à la phase très 
importante de l'auto-apprentissage par la lecture 
spontanée. C'est à ce moment là que son développe-
ment se met à accuser un retard dramatique, et qu'il 
commence à entrer en échec scolaire. Curieusement, 
on sait que l'enfant peut habituellement très bien dis-
criminer les sons du langage (consonnes, voyelles, 
phonèmes, morphèmes, mots). Il sait, aussi bien que 
la norme, déterminer si deux de ces stimuli sont 
identiques ou différents. Par ailleurs, cet enfant n'a 
·pas non plus de déficit de la discrimination des 
aspects visuels du texte (traits, lettres, syllabes, 
mots). Encore peut-il nous dire, aussi bien que la 
moyenne des enfants, si deux stimuli sont identiques 
ou pas. L'enfant n'a pas non plus de déficit de la 
mémoire auditivoverbale ni visuoverbale: il se sou-
vient normalement de listes de mots par exemple. 
C'est bien le code graphophonémique qu'il n'est pas 
capable de maîtriser, ce qui fait qu'il confond, pen-
dant la lecture, les éléments de mots et les mots eux-
mêmes, et ceci se reflète dans son écriture par des 
paragraphies phonémiques, inversions de lettres, et 
parfois même des paragraphies sémantiques. Son 
problème est situé au niveau des circuits corticaux 
qui doivent être stimulés par la tentative d'acquérir 
le code graphophonémique (partie inférieure du lobe 
pariétal gauche et partie supérieure-postérieure du 
lobe temporal gauche). Ces circuits sont atteints par 
des ectopies et autres dysplasies fines. L'enfant peut 
exécuter l'apprentissage de routine, mais n'arrive pas 
à le consolider dans ces mêmes aires. 
Les erreurs de l'enfant montrent que le réseau 
cognitif de représentation des rapports «son-lettre» est 
flou. On remarque aussi, autant dans les erreurs de lec-
ture à voix haute que dans l'écriture, que· l'enfant 
confond les éléments les plus semblables. Les lettres 
qui ont la même place d'articulation (labiale, alvéo-
laire, palatine, gutturale) tendent à être substituées. De 
même, les consonnes qui résultent des mêmes types 
d'occlusions (plosives, liquides, glissantes, aspirées) 
tendent à être substituées. On observe le même phé-
nomène en modalité visuelle: les lettres qui ont des 
courbes semblables (b et d) ou qui sont composées de 
traits droits semblables (1 et t) sont confondues. Aussi, 
l'enfant confond les lettres qui ont une composition 
multiple de traits (x et z) ou qui ont une composition 
simple de traits semblables (cet o). Cette arborisation 
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des ressemblances et dissemblances des lettres est 
représentée à la figure 24-2. 
Nous proposons la stratégie d'intervention suivante: 
il semble opportun de donner à 1' enfant dyslexique un 
accès limité mais fluide à un sous-ensemble adapté de 
représentations graphème-phonème lui permettant 
d'opérer une lecture personnelle spontanée. Pour com-
mencer, nous pensons que l'utilisation de caractères 
majuscules plutôt que cursifs devrait permettre à l'en-
fant d'éviter un certain nombre des ressemblances 
· visuelles trop grandes entre lettres. Ensuite, il faudrait 
inventer une banque de petits mots composés d'un 
sous-ensemble de lettres très différentes les unes des 
autres à tous points devue (place d'articulation, type 
d'occlusion, courbure des traits, complexité des traits). 
Ensuite il serait fort utile d'apparier ces mots à des 
images, et faire en sorte que l'enfant apprenne les co~­
respondances entre ces mots et les images. On devratt 
lire à voix haute des histoires, composées de ces mots 
hautement sélectionnés, exigeant sa participation - en 
le questionnant sur l'histoire à la fin. Ensuite, il fau-
drait lui faire faire des exercices de copie de ces mots. 
n faudrait ensuite lui faire faire des exercices d'appa-
riement image-mot et mot-image. Ensuite, l'enfant 
devrait s'engager plus activement dans cet univers de 
mots en complétant des phrases, et éventuellemen~ en 
rédigeant une petite histoire avec ces mots. On husse 
au lecteur le soin de raffiner cette démarche. Nous 
nous contentons de réitérer notre stratégie de base : il 
faut donner à l'enfant l'accès à un code grapho-pho-
némique (limité) qu'il puisse consolider. Ensuite il faut 
mobiliser l'auto-apprentissage par l'enfant (appren-
tissage spontané, actif, généralisation-particularisa-
tion, etc.) des possibilités transcendantes de ce code. 
C'est seulement après une période d'autodéveloppe-
ment active et renforçante (motivante) que l'enfant 
'-~~" 
:{pj {bj 
Glissant 
[m] [n] 
Mots et 
syllabes 
sera prêt à s'attaquer aux lexèmes plus difficiles pour 
lui. Et ne nous faisons aucune illusion: il aura toute sa 
vie de la difficulté à lire. 
INTERVENTION AUPRÈS DES DÉFICIENTS 
MENTAUX 
Cet important secteur d'intervention auprès de per-
sonnes avec atteintes neurologiques a été développé par 
la psychologie comportementale, et on y trouve peu de 
, références au système nerveux central. Ce n'est pas 
nécessairement une bonne chose. Les déficients men-
taux sont souvent affligés de problèmes neurologiques et 
systémiques particuliers, et présentent aussi souvent des 
handicaps cognitifs ou affectifs bien spécifiques. En 
plus, ils sont souvent épileptiques e_t r~oiven~ une 
grande diversité de médicaments. Quo1qu'd en smt, les 
meilleurs traités concernant l'intervention psycholo-
gique auprès de cette clientèle proviennent de la psy-
chologie comportementale. On y trouve des comptes 
rendus de techniques servant à évaluer, observer, engen-
drer, façonner, renforcer, éteindre, des comportements 
cibles. Des stratégies de gestion de garderies d'enfants, 
par économie de jetons (token e~ono,n;y) pe~vent aussi 
y être trouvées. Des méthodologies d evaluation de pro-
grammes de groupes ou de~ uniq_!les y sont de;e?ues 
assez raffinées. Bergeron et LAbbe ( 1995) ont ecnt un 
article sur l'organisation des services pour personnes 
déficientes mentales au Québec. 
RÉTROACTION BIOLOGIQUE 
On pourrait dire que l'intervention thérapeutique la 
plus purement en neuropsychologique est la rétro-
FIGURE 24-2. - ARBORISATION DES 
RESSEMBLANCES ET DISSEMBLANCES 
DES LETTRES. Nous pensons que toutes 
les distinctions illustrées ici posent 
problème pour les dyslexiques congé-
nitaux. La psychologie populaire a 
tendance, à tort, à croire que le seul 
problème des dyslexiques est l'in-
version droite-gauche des lettres 
(ex: confusion des lettres «b» et «d»). 
'qcçl; Cetm~~f 
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action biologique. Cette technique émane en fait de la 
psychophysiologie et consiste à permettre à l'individu 
de prendre connaissance d'un paramètre physiolo-
gique de son propre corps dont il n'a normalement 
pas conscience (ex: rythme cardiaque, température 
digitale, fréquence EEG dominante, tension muscu-
laire, etc.) de façon à en infléchir volontairement le 
décours (tableau 24-XX). 
TABLEAU 24-XX. - APPLICATIONS DE LA RÉTROACTION BIOLO-
GIQUE EN NEUROPÉD!ATRIE. 
Contrôle musculaire dans l'infirmité motrice cérébrale (EMG) 
Contrôle des convulsions épileptiques rébarbatives aux 
médicaments (BEG) 
Contrôle des sphincters dans l'incontinence 
(ex: myéloméningocèle) (EMG) 
Contrôle de l'hyperactivité (EMG et/ou BEG) 
Réduction des migraines (EMG et/ou température dermale) 
Voir le chapitre de Hodes (1989) pour une excellente recension. 
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Chapitre 25 
RAPPORTS NEUROPSVCHOLOGIQUES 
DE CAS EXEMPLAIRES 
DANS UNE PRATIQUE HOSPITALIÈRE* 
Il est coutumier dans les livres destinés à la forma-
tion avancée en neuropsychologie que des cas exem-
plaires soient présentés. La formule typiquement 
utilisée est une description très brève (moins d'une 
page) de quelques cas. Nous sommes toujours restés 
sur notre faim à la lecture de ces comptes rendus, trop 
brefs à notre avis. Dans ce chapitre, nous présentons 
8 cas tirés d'une pratique spécialisée en neuropsy-
chologie dans un hôpital qui a les missions suivantes: 
a) formation universitaire;.b) services hyperspéciali-
sés (donc avec dossiers suivis à long terme); etc) 
de soins généraux en cas de situation médicale aiguë. 
Cet hôpital est très équipé: On y trouve des services 
de neurologie, neurochirurgie, psychiatrie, endocri-
nologie, orthophonie, ergothérapie, travail social, 
physiothérapie, et psychologie, etc. La diversité des 
cas est donc très grande. 
La formule retenue pour le présent chapitre est de 
présenter les rapports neuropsychologiques complets, 
tels qu'ils ont été rédigés dans le feu de 1' action. Nous 
croyons que ces comptes rendus exhaustifs com-
portent les avantages suivants: 1) le lecteur peut 
entrevoir la mécanique détaillée de l'exercice profes-
sionnel en évaluation neuropsychologique de l'en-
fant; 2) il peut être sensibilisé aux types de ressources 
nécessaires à l'intervention professionnelle hautement 
spécialisée dans un grand centre urbain comme 
Montréal; 3) le lecteur peut entrevoir la diversité des 
placements scolaires possibles; 4) il peut prendre 
conscience de la différence entre ces cas individuels 
dans toute la complexité concrète qui les particula-
rise, et les profils abstraits, artificiellement purifiés, 
que l'on présente dans les traités séméiologiques des 
chapitres précédents et dans la vaste majorité des· 
ouvrages en neuropsychologie clinique. 
*Chapitre rédigé en collaboration avec Sylvie Daigneault, PhD. 
Chaque cas neuropsychologique sera d'abord pré-
senté dans ses dimensions génériques: les propriétés 
cliniques du syndrome, son étiologie, et autres détails 
intéressants pour la neuropsychologie clinique de 
l'enfant. Dans certaines occasions, nous tirons un cer-
tain enseignement du cas pour la compréhension des 
aspects fondamentaux du développement. Ensuite, 
nous présentons, pour chaque cas exemplaire, le rap-
port neuropsychologique qui a été rédigé par la neu-
ropsychologue de l'hôpital. La neuropsychologue en 
question souscrit au principe selon lequel il est 
contre-productif de donner les scores quantitatifs sur 
les tests dans les rapports neuropsychologiques : ces 
scores risqueraient d'être mal compris et mal appli-
qués. C'est plutôt, un barème uniforme qui est tou-
jours utilisé pour qualifier les scores. Ce barème est 
le suivant. 
•Peiformance supérieure: à au moins 2 écarts types 
au-dessus de la moyenne, l'enfant se situant au-des-
sus du 97e percentile des enfants de son âge. 
•Peiformance moyenne forte: entre 1 et 2 écarts types 
au-dessus de la moyenne, l'enfant se situant entre le 
84e et le 97e percentile des enfants de son âge. 
•Peiformance moyenne: entre plus 1 et moins 1 écart 
type de la moyenne, l'enfant se situant entre le 16e et 
le 84e percentile des enfants de son âge. 
•Peiformance moyenne faible: entre 1 et 2 écarts 
types en dessous de la moyenne, l'enfant se situant 
entre le 3e et le 16e percentile des enfants de son âge. 
•Peiformance déficiente: à au moins 2 écarts types en 
dessous de la moyenne, 1' enfant se situant alors sous 
le 3e percentile des enfants de son âge. 
Il a fallu réfléchir sérieusement à la sélection des 
cas à présenter ici. En effet, il aurait été fastidieux et 
éventuellement déroutant pour le lecteur de lire le 
bilan neuropsychologique détaillé de cas non repré-
. sentatifs. Nous avons voulu présenter des exemples 
typiques de quelques syndromes développementaux 
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les plus communs qui ont un profil cognitif relative-
ment particulier et homogène (syndrome d'hyperac-
tivité, maladie de Gilles de la Tourette, dyslexie 
développementale, dysphasie développementale, syn-
drome d'Asperger, Syndrome Sturge-Weber, lésions 
focales, etc.). Ces cas, ont, espérons-nous, une valeur 
d'enseignement neuropsychologique sûre: leurs pro-
fils cognitifs sont distincts les uns des autres et 
typiques, c'est -à-dire exemplaires. 
La présentation de cas cliniques comporte toujours 
un certain risque de I:"Upture du droit à l'anonymat 
des patients. Des individus peu scrupuleux peuvent 
utiliser certains détails, et leurs liens (familiaux, pro-
fessionnels, etc.) avec le patient, d'abord pour recon-
naître le cas (malgré tous nos efforts pour masquer 
son identité), pour ensuite répandre des informations 
intimes sur lui ou elle. Notre dilemme éthique était le 
suivant: comment trouver un équilibre entre le besoin 
de la communauté étudiante, professionnelle et scien-
tifique d'informations pédagogiques, et le droit à la 
confidentialité des patients? Nous avons fait tout 
ce que nous avons pu pour masquer l'identité des 
patients, de leurs familles, ainsi que de tous les inter-
venants. Que les lecteurs de ce chapitre soient 
néanmoins avertis. La violation de la confidentialité 
à laquelle ces patients ont droit, représenterait une 
défaillance déontologique, et même un geste punis-
sable par la loi. Nous demandons donc aux lecteurs 
de traiter ces cas avec la plus absolue discrétion. 
Finalement, les mises en garde suivantes s'impo-
sent: 1) l'approche neuropsychologique qui est utili-
sée ici représente une façon parmi d'autres tout aussi 
valables de procéder - nous ne prétendons pas faire 
miroiter ici une quelconque quintessence de l'exper-
tise clinique; 2) 1' approche neuropsychologique pré-
sentée ici ne peut être détachée de l'environnement 
professionnel dans lequel elle opère - elle pourrait 
être tout à fait inappropriée dans d'autres contextes. 
MALADIE DE GILLES DE LA 
TOURETTE (CAS S1) 
L'étiologie de la maladie de Gilles de la Tourette 
est purement neurologique. Néanmoins, son diagnos-
tic s'appuie exclusivement sur les anomalies du com-
portement, car aucun marqueur biologique précis de 
la maladie n'a encore été dégagé. La maladie se 
caractérise par des tics qui se multiplient et s'asso-
cient à d'autres troubles compulsifs ( coprolalie) et 
parfois à un mimétisme incoercible. Cette situation 
interpelle le psychologue: c'est lui (ou elle) qui 
passera suffisamment de temps avec le patient pour 
observer la constellation de symptômes. Nous pré-
sentons ici cette situation typique. Bien que des pro-
fessionnels aient. noté. à . p}usieurs reprises des 
"HrKftrth!t~e ~;r~ilY ·cx'm!lpr>ttt~etl tr:b!!~z:cet ;enfant:: .cèe:;.t;, 
la neuropsychologue qui fut la première à souleœr 
l'hypothèse d'une maladie de Gilles de la Tourette. 
Le diagnostic a été confirmé par un médecin par la 
suite. Le ton de la formulation de l'hypothèse dia-
gnostique est prudent, en correspondance avec la loi 
du Québec: c'est au médecin que revient l'exclusivité 
légale de cet acte protégé qu'est le diagnostic. 
RAPPORT D'ÉVALUATION 
NEUROPSVCHOLOGIQUE 
Détails biographiques. Âge : 11 ans et 8 mois. 
Adressé par la Clinique de l'évaluation de l' appren-
tissage. Langues parlées à la maison : le créole et le 
français; et à l'école le français. Niveau de scolarité: 
classe spéciale. Dominance manuelle mixte. 
Motifs de la consultation. Difficultés graves d'ap-
prentissage et troubles du comportement. 
Anamnèse 
L'Évaluation psychologique a été réalisée en 
décembre 1990. On concluait à des limites impor-
tantes dans l'apprentissage scolaire ainsi qu'à une 
limite des capacités cognitives verbales et non 
verbales. 
École. Avant d'arriver au Québec en 1990, l'enfant 
avait fréquenté quatre ou cinq écoles différentes (cer-
taines dont la langue d'enseignement était le créole). 
En 1990, il fut placé dans une classe d'accueil pour 
faire ensuite deux années dans une école régulière de 
la Commission scolaire Ste-Croix. Puis on suggéra le 
transfert de S 1 en classe spéciale pour difficultés gra-
ves d'apprentissage et difficultés au niveau du com-
portement au Centre Académique Fournier. 
Personnalité (suivant les indications des parents). 
Au test d' Achenbach (Child Behavior Checklist), S 1 
est situé bien au-dessus du seuil clinique pour les 
manifestations d'agressivité (désobéissance, crises de 
colère, destructions) et autour du seuil clinique aux 
échelles des difficultés sociales (ne s'entend pas bien 
avec les autres, préfère des enfants plus jeunes, retiré · 
et entêté), d'anxiété (méfiance, comportement obses-
sionnel, nervosité), et de difficultés d'attention. 
L'enfant ne manifeste pàs de signes de dépression. 
Les parents ont rapporté des tics nerveux (des yeux et 
des épaules) et des tics vocaux (aboiements). Au 
Conners l'enfant est situé à deux écarts types au-deS-
sus de la moyenne des garçons de son âge à l'indice 
d'hyperactivité et des problèmes de conduite, tout en 
étant dans la moyenne pour l'impulsivité. Les parents 
se demandent s'il sera autonome plus tard, s'il pourra 
être heureux et s'inquiètent un peu qu'il devienne 
délinquant à l'adolescence. 
Observations 
S1 a belle_ apparence. Il offre une très bonne colla~ 
htN'J<i1t.::.C<i\'1;I. IL 1t(:~'tti;f;k;: 1:(\'C '· ar.m:l-i~:aÛ:'),;J,·, . n mrend:l1 è~' 
temps dont il a besoin pour ré~1~sir le mieux·l-;ossible: 
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la qualité de son travail n'est pas affectée par de l'im-
pulsivité. L'enfant est un peu agité et on note de 
légers tremblements manuels lorsqu'il doit offrir un 
contrôle précis de la graphomotricité. On note des tics 
faciaux, de très fréquents reniflements (sans écoule-
ment nasal apparent); évocation de « aïouille » et de 
« shit» à répétitions, de la tricotillomanie, et à une 
occasion l'enfant se donne des tapes fortes sur la tête 
sans sembler capable d'arrêter. 
Fonctions intellectuelles. Tels qu'estimés de 
façon conventionnelle avec le EIWE-III, le quotient 
intellectuel (QI) verbal se situe au niveau de la défi-
cience intellectuelle légère, alors que le QI non verbal 
se situe au niveau de l'intelligence frontière. 
Toutefois, cette évaluation Île mesure que les capaci-
tés actuelles de l'enfant mais sous-estime sûrement 
un peu son potentiel intellectuel étant donné que les 
performances à presque chaque sous-test composant 
les échelles verbale et non verbale peuvent être 
sérieusement affectées par la maîtrise de la langue 
d'évaluation et par la scolarisation. Ceci dit, les per-
formances les moins influencées par ces facteurs, 
soit celles aux sous-tests des Substitutions et de la 
Recherche de symboles, deux test.s peu cognitifs (de 
puissance) mais sensibles aux dysfonctions céré-
brales, suggèrent. une limite certaine des capacités à 
traiter rapidement des informations visuelles et à 
coordonner efficacement le balayage visuel et la gra-
phomotricité. Les diverses performances à l'échelle 
verbale suggèrent que les capacités cognitives ver-
bales, telles les capacités d'abstraction verbale, d'ap-
prentissage verbal, de logique mathématique, de 
compréhension dès réalités sociales, correspondent à 
un âge de 7,5-8 ans. Les performances à l'échelle 
non verbale suggèrent que les habiletés de résolution 
de problèmes non-verbaux se situent à un âge équi-
valent de 9 ans, mais sont plus faibles si elles font 
appel à une logique séquentielle. 
Fonctions d'attention. L'attention visuelle est 
bonne et n'est pas affectée par une trop grande impul-
sivité. Les capacités de concentration paraissent un 
peu faibles mais sans plus. L'enfant ne semble pas 
particulièrement distrait. L'attention auditive est sou-
vent correcte sans être toujours optimale, paraissant 
fluctuante. Ces petites faiblesses ne suggèrent aucu-
nement un déficit de l'attention. Elles paraissent 
même assez bonnes compte tenu du niveau de déve-
loppement cognitif. 
Fonctions langagières - Langue française. Lan-
gage réceptif Le vocabulaire réceptif est faible, se 
situant au niveau du vocabulaire moyen des enfants 
francophones de huit ou neuf ans. La syntaxe fran-
çaise paraît plutôt bien acquise. Langage expressif. Le 
vocabulaire expressif est faible, correspondant au 
vocabulaire expressif moyen des enfants franco-
phones de sept ou huit ans. La dénomination d'objets 
est parfois facilitée par un indice phonémique mais ne 
suggère pas un trouble important d'accès au lexique. 
La forme grammaticale utilisée en expression verbale 
spontanée est simple mais correcte. 
Fonctions visuelles et visuospatiales. L'analyse 
visuelle peut être bien opérée mais non sans efforts. 
L'analyse visuospatiale (rapports visuospatiaux entre 
divers éléments et jugement d'orientations de lignes) 
accuse un léger délai développemental. 
Fonctions visuomotrices. La force de flexion 
manuelle de la main droite est moyenne à faible alors 
que celle de la main gauche est moyenne, sans mani-
fester l'avantage normal de la droite. Aussi, la dexté-
rité manuelle est déficiente pour les deux mains, avec 
un très léger avantage de la main droite. L'intégration 
visuomotrice est peu développée, surtout dans un 
contexte où l'analyse visuospatiale est exigeante, cor~ 
respondant à celle des enfants de sept ans et demi, 
huit ans. 
Fonctions mnésiques. Mémoire verbale. La 
mémoire verbale de travail (à court terme) est un peu 
limitée, cette mémoire étant phonémique et non 
sémantique. L'apprentissage d'informations verbales 
simples s'effectue très difficilement. Les informations 
verbales ne paraissent pas très bien conservées en 
mémoire à long terme. Mémoire non verbale. La 
mémoire à long terme d'informations visuelles non 
verbales paraît un peu faible mais sans plus. 
Fonctions exécutives. S 1 manifeste un retard du 
développement des capacités de planification, d'anti-
cipation, de flexibilité tant au niveau cognitif qu'au 
niveau des réponses motrices. On note certains 
indices de dysfonction exécutive telles des erreurs 
persévératives et de l'inertie exécutive. 
Habiletés scolaires. La lecture d'un texte de mots 
non connus indique que l'apprentissage des corres-
pondances graphophonémiques est plutôt complété et 
que toutefois la lecture est laborieuse. Un test de cal-
culs écrits situe S 1 au niveau de troisième année. 
Conclusions 
L'évaluation suggère une certaine limite de l'en-
semble des capacités cognitives verbales et non ver-
bales, des capacités d'apprentissage verbal, de la 
dextérité manuelle et des habiletés exécutives. Les 
faiblesses cognitives sont peut-être amplifiées par le 
cheminement scolaire particulier de l'enfant et par 
une récente acquisition du français, mais à notre avis 
elles sont principalement d'origine constitutionnelle. 
De plus, le profil neuropsychologique de l'enfant sug-
gère unè dysfonction plus marquée à 1 'hémisphère 
gauche. Nos observations du comportement de S 1 
(les tics faciaux, vocaux et autres tics moteurs) et 
celles des parents (aboiements, tics des épaules et des 
yeux) suggèrent la possibilité d'un syndrome de 
Gilles de la Tourette. Les problèmes de comporte-
ment rapportés par les parents (agressivité, difficultés 
au niveau social) sont très fréquemment associés au 
syndrome de Gilles de la Tourette. 
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Recommandations 
1. Nous recommandons que S 1 reçoive un ensei-
gnement spécialisé pour les difficultés d'apprentis-
sage d'origine neurobiologique. On devra respecter 
son niveau d'acquisition, ses capacités d'apprentis-
sage, sans négliger ses difficultés de comportement. 
Le placement scolaire actuel est peut-être approprié. 
Il est toutefois probable, à cause des faiblesses cogni-
tives de l'enfant, qu'une autre école, comme le Centre 
François Michelle, le soit davantage. 
2. L'enfant doit être évalué en neurologie pour 
confirmer ou rejeter le diagnostic du syndrome de 
Gilles de la Tourette, pour lequel une médication 
pourrait être indiquée. 
3. S'il s'avère que l'enfant est atteint du syndrome 
de Gilles de la Tourette, les parents sont priés d'en 
informer les intervenants scolaires pour que leurs 
interventions soient appropriées. Aussi, ils pourront 
se renseigner sur le syndrome en communiquant avec 
1' Association Québécoise du Syndrome de la Tourette 
(345-0251). 
4. La participation à des activités sociales (telles les 
Scouts) ou sportives (telles la natation, le karaté) doit 
être encouragée, cela lui permettrait de vivre quelques 
succès, favorisant l'estime de soi, de développer ses 
habiletés sociales et une discipline personnelle. 
5. Pour le danger de délinquance à 1' adolescence, 
on doit admettre que S 1 est effectivement à risque. À 
cause de cela les parents doivent être très vigilants, 
directifs et ne pas surestimer les capacités d'autono-
mie, de jugement et de contrôle du comportement de 
leur fils. Un placement scolaire approprié assure une 
certaine protection de l'adolescent par rapport aux 
troubles de la conduite, offrant un cadre structurant, 
respectant ses capacités, le motivant par toute sorte 
d'activités, lui offrant un groupe de pairs avec lequel 
peut se développer un sentiment d'appartenance, etc. 
Le Centre Métropolitain de Décrochage Scolaire 
(384-1830-252) pourrait aussi venir en aide. 
Tests utilisés et performances obtenues 
pour le cas S1 (tableau 25-1) 
Autres sources d'Informations 
Questionnaire du Comportement d' Achenbach -
pour parents; Échelle d'hyperactivité de Conners -
pour parents; Questionnaire général sur 1' enfant -
pour parents; résumé de l'entrevue avec les parents 
par un professionnel de la Clinique, rapport psycho-
logique (1990). 
ÉPILEPSIE PETIT MAL (CAS S2) 
Tout aussi spectaculaires et inquiétantes que puis~ 
sentp~d" aux:p~entsJ Ies;e.rises-de~typ~;éppeptj!Jqec 
d'un e!:fam; il reste qœ: à) bealicotrpd'etats convul-
TABLEAU 25-1 .-CAS Sl. 
TESTS PERFORMANCES 
Échelle d'Intelligence de Wechsler pour Enfants (EIWE-III) 
Échelle verbale 
Informations 
Similitudes 
Arithmétique 
Vocabulaire 
Compréhension 
Empan numérique 
Échelle non verbale 
Images à compléter 
Substitutions 
Histoires en images 
Dessins avec blocs 
Casse-tête 
Recherche de symboles 
Labyrinthes 
Épreuve d'annulations 
Test de vocabulaire réceptif (EVIP) 
Test des jetons 
Auidité verbale sémantique 
Vocabulaire expressif à partir 
d'images (EOWPVT) 
Apprentissage des 15 mots de Rey 
Apprentissage 
Rappel différé 
Reconnaissance différée 
Figure complexe de Rey 
Copie (sans aide) 
Rappel immédiat 
Rappel différé 
Test de dextérité manuelle (Purdue) 
déficiente 
déficiente 
moyenne faible 
déficiente 
déficiente 
moyenne faible 
moyenne faible 
déficiente 
déficiente 
moyenne faible 
moyenne 
moyenne faible 
déficiente 
moyenne 
moyenn~Jaible 
déficiente 
moyenne faible 
déficiente 
déficiente 
déficiente 
déficiente 
déficiente 
moyenne faible 
moyenne faible 
Main droite déficiente 
Main gauche déficiente 
Test de force de flexion manuelle (dynamomètre) 
Main droite moyenne faible 
Main gauche moyenne 
Séquences graphomotrices moyenne 
Épreuve de go-no go (Luria) déficiente 
Épreuve de réponses manuelles 
opposées (Luria) 
Épreuve de lecture à voix haute 
Test de calculs écrits 
déficiente · 
Copie d'un court texte avec calligraphie différente 
.sifs de 1' enfance sont transitoires ; et b) beaucoup de 
cas épileptiques juvéniles et adultes ont des capacités 
mentales intactes. Le petit mal est considéré comme 
une forme légère d'épilepsie centrencéphalique (profil 
pointe onde, 2-3/s, généralisé). La manifestation com-
portementale se limite à des «arrêts comportementaux 
complets de quelques secondes» suivis d'amnésie de 
l'épisode (absences). L'épilepsie est souvent causée par 
une irritation cérébrale (dysplasie, dégénérescence, 
nécros€,o etc.), de:ètelle:'Sorte;:(}lfJLJned:aut pps os ',étonntu'r 
de 1TOU\'t'r lJUttùis asso.::iês à l'ép11epsie 'è:'tuutres 
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troubles du comportement, très variables (troubles 
d'apprentissage, troubles du comportement). Le rap-
port neuropsychologique qui suit montre comment le 
neuropsychologue clinicien doit non seulement tenter 
de répondre à la requête provenant du professionnel de 
référence (ce qui n'est pas toujours possible), mais 
aussi aborder les thèmes qui se révèlent comme étant 
prioritaires pour le bien-être et le suivi du patient. 
RAPPORT D'ÉVALUATION 
NEUROPSYCHOLOGIQUE 
Détails biographiques. Évaluation demandée par 
le Dr. X (neurologue). Âge: 12 ans et 3 mois. Niveau 
scolaire: classe spéciale (3e-4e). Langue parlée à la 
maison et à l'école : le français. Dominance manuelle 
droite. Sexe féminin. 
Motifs de l'évaluation. Depuis 1' âge de 4 ans et 
demi, l'enfant est atteint d'une épilepsie petit mal 
( corticoréticulaire) qu'on n'est pas parvenu à contrô-
ler malgré des essais fort variés de pharmacothérapie. 
Une nouvelle investigation neurologique en profon-
deur est actuellement en cours afin de déterminer 
entre autres si l'épilepsie est primaire ou secondaire, si 
l'enfant pourrait bénéficier d'une autre médication ou 
encore d'une intervention neurochirurgicale. 
Brève anamnèse 
École. L'enfant a toujours éprouvé des difficultés 
d'apprentissage. Dans l'école privée qu'elle fréquen-
tait, on la faisait monter de classe malgré des échecs 
scolaires. À la fin de sa se année, les notes scolaires 
étant si faibles, on refusa de l'inscrire pour l'année 
scolaire 94-9S. Finalement, l'enfant fut acheminée 
vers une classe d'adaptation scolaire où on lui dis-
pensa des enseignements chevauchant les niveaux de 
troisième et quatrième années. Elle bénéficie de plus 
d'aide en dénombrement flottant. 
Personnalité. Les parents rapportent que S2 est 
très persév~rante, plutôt joyeuse et serviable. Leurs 
réponses au Achenbach suggèrent que l'enfant 
éprouve des difficultés sociales importantes et des 
troubles sévères de l'attention, avec un niveau sous-
clinique, mais tout de même assez élevé, d'anxiété et 
d'agressivité. Au Conners pour parents, l'enfant se 
situe à plus de trois écarts types au-dessus de la 
moyenne de l'indice d'un syndrome déficitaire de· 
l'attention avec hyperactivité (SDAH ou ADHD). 
Aussi l'enfant prend depuis plusieurs années, en plus 
des médicaments pour l'épilepsie, de la Ritaline® les 
jours de classe. S2 èst suivie depuis longtemps en 
psychothérapie. Aussi l'an dernier une évaluation de 
sa personnalité par un autre psychologue a été réali-
sée. Ce dernier concluait en une immaturité impor-
tante, une faible estime de soi et l'utilisation débridée 
de comportements agressifs et envahissants. On n'ex-
pliquait alors pas les manifestations comportemen-
tales en lien avec le SDAH, avec les échecs scolaires, 
l'environnement scolaire de l'enfant ou encore avec 
les attentes non réalistes des adultes. 
Intelligence. Une évaluation des capacités intel-
lectuelles générales a été réalisée l'an dernier. Son 
rendement au EIWE-R, version ancienne de l'É-
pr~uve d'Intelligence pour Enfants de Wechsler, la 
situait au niveau de l'intelligence moyenne faible, 
sans différence significative entre les deux échelles. 
Alors qu'on a interprété habilement les performances 
en tenant compte des difficultés d'attention et de 
l'impulsivité, il semble, par contre, que l'interpréta-
tion du rendement intellectuel n'ait pas été ajustée du 
fait que le EIWE-R utilisé maintenant fournit une sur-
estimation du QI d'environ 5 ou 6 points. 
Faits nouveau;"{ et importants. L'enseignant actuel 
ne rapporte pas de difficultés de 1' attention, mais une 
difficulté à s'organiser, à se concentrer (ex: pour com-
poser un texte, pour résoudre des problèmes). Il ne la 
considère ni comme hyperactive, ni comme anxieuse, 
quoique nerveuse, et constate qu'elle a des petites 
amies et qu'eile n'est pas du tout rejetée par ses pairs. 
Il dit avoir une relation harmonieuse avec elle. 
Observations au cours de l'évaluation 
S2 est une jolie fille, un peu petite pour son âge et 
paraissant un peu plus jeune. Elle porte des lunettes et 
elle est droitière. Elle offre une bonne collabonition et 
veut bien réussir les diverses épreuves. Les efforts sont 
raisonnables. S2 reconnaît d'elle-même ses erreurs et 
les corrige si elle en est capable. Elle est aussi 
consciente de ses limites et utilise divers moyens pour 
les camoufler, en nous en distrayant, en tentant de 
prendre le contrôle, de changer la nature de l' épreu-
ve, etc. On note des difficultés non négligeables à 
contrôler ses réponses motrices (parole, graphomotri-
cité), ce qui occasionne une faible qualité d'exécution, 
ce qui l'affecte, et l'irrite. On a noté à quelques reprises 
de très brefs épisodes d'absence de 2 ou 3 secondes, 
mais on n'a observé aucune période d'absence plus 
longue. Son comportement, à part un certain entêtement 
et un peu d'immaturité, était globalement approprié. 
Fonctions intellectuelles. Tels qu'estimés de façon 
conventionnelle avec le EIWE-III, le quotient intellec-
tuel (QI) verbal se situe au niveau de l'intelligence 
frontière et le QI non verbal au niveau de l'intelligence 
moyenne faible. La différence entre les deux échelles 
n'est pas significative suggérant que les habiletés 
cognitives verbales ne sont probablement pas plus 
limitées que les habiletés de résolution de problèmes 
non verbaux, et que globalement, pour les habiletés 
intellectuelles évaluées, elle se situerait autour du se 
percentile des jeunes de son âge. À notre avis, ceci 
représente une certaine sous-estimation de son poten-
tiel intellectuel, ses performances étant affectées par 
ses difficultés de concentration et ses difficultés 
à contrôler sa psychomotricité (parole et motricité 
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manuelle). Par exemple, elle se trompait au niveau des 
données numériques des problèmes, elle confondait 
des mots semblables par manque d'attention, éprouvait 
des difficultés à réfléchir assez longtemps pour analyser 
des données verbales. Ses premières réponses verbales 
étaient souvent erronées (ex: une île c'est quelque 
chose qui a de 1' eau dedans), pour être capable ensuite 
de nous donner une meilleure réponse. Ces résultats 
nous indiquent tout de même à quel niveau elle fonc-
tionne intellectuellement dans la vie de tous les jours. 
Attention. L'attention visuelle quand elle est enca-
drée, peut être normale. Aucune héminégligence n'est 
observée. Par contre, S2 éprouve des difficultés d'at-
tention auditive importantes, se laissant distraire faci-
lement par des stimuli de l'environnement et par ses 
propres pensées. Elle éprouve tout particulièrement 
une limite des capacités de concentration, nécessaires 
pour manipuler mentalement des données, s'expliquer 
des faits, trouver des similitudes, chercher un lien sub-
til entre des choses, résoudre des problèmes de logique. 
Fonctions langagières. L'enfant ne paraît pas pré~ 
senter de troubles langagiers importants. Par contre sa 
compréhension peut être affectée par ses difficultés 
d'attention et de concentration. Aussi, son discours est 
souvent perturbé par sa difficulté à contrôler sa parole. 
Ainsi, la vitesse d'élocution et la force de la voix sont 
difficilement contrôlées, et ses réponses verbales, dif-
ficilement retenues le temps de les organiser, traduisent 
· rarement dans un premier temps le niveau de ses 
connaissances, ni le niveau de ses capacités cognitives. 
Perception visueUe. La perception visuelle semble 
normale, mais S2 ne prend pas toujours le temps d'ana-
lyser correctement des petits détails visuels. L'analyse 
d'informations visuospatiales (orientations de lignes, 
rapports spatiaux entre les éléments d'une figure) lui 
demande un certain effort mais n'est pas déficiente. 
Fonctions visuomotrices. La dextérité manuelle 
est déficiente pour les deux mains, mais la différence 
inter-manuelle est normale. La force de flexion 
manuelle est un peu faible pour les deux mains, mais 
la différence inter-manuelle est encore ici normale. 
L'intégration visuomotrice paraît très faible, limitée 
non pas tant par une faiblesse d'analyse visuelle mais 
par son trouble de contrôle graphomoteur, S2 ne pou-
vant tracer des petits détails comme elle le voudrait. 
Fonctions mnésiques. Mémoire verbale. Les capa-
cités d'apprentissage verbal sont bonnes. Aussi, les 
informations verbales apprises malgré 1' absence de 
liens sémantiques, sont bien retenues et normalement 
récupérées de la mémoire à long terme. De plus, 
comme elle n'éprouve pas de difficultés importantes à 
traiter des informations sémantiques nouvelles, elle 
retient bien les histoires en mémoire à long terme. 
Mémoire non verbale. La mémoire visuelle (princi-
palement la mémoire des informations visuospatiales) 
paraît par contre très limitée. Cette difficulté ne semble 
P3l~~tre:seulel:ll:ent:attribuable~àune:faible.analY.se.du 
· maiéi.,ie} ·ou encore~ à nne d''iifli cùîféià q·e}l<)(•tl:f,\i!ied ';i·ltn-
formation, mais semble bien constituer un trouble de 
mémoire en soi. 
Fonctions exécutives. S2 a fait preuve de certaines 
capacités de flexibilité mentale, d'inhibition des auto-
matismes pour émettre un comportement inhabituel, 
de vérification, de détection des erreurs et de correc-
tion spontanée de ses erreurs. Globalement, les tâches 
verbales laissent entrevoir des capacités exécutives 
moyennes. Par contre, aux tâches non verbales, la 
qualité exécutive est affectée par un problème à inhi-
ber, à ralentir les réponses motrices, par un manque 
de planification, par une approche très segmentée et 
par un peu d'inflexibilité. 
Habiletés scolaires. Lecture. S2 maîtrise bien les 
règles de décodage graphophonémique et utilise pen-
dant sa lecture le contexte sémantique pour faciliter la 
lecture. La lecture à voix haute était un peu difficile à 
cause de sa difficulté à coordonner sa vitesse d' élocu-
tion à sa vitesse de décodage du texte. Orthographe. 
L'orthographe de mots de niveau de quatrième année 
est faible ; la nature de ses erreurs confirme sa bonne 
connaissance des règles de correspondances gra-
phophonémiques mais met en évidence une grande 
faiblesse de la mémoire visuelle des mots (ex: «long-
temps » pour longtemps, «d'bore » pour dehors, 
«chansseus» pour chanceux). Aussi, s'ajoutent 
quelques erreurs secondaires au SDAH (ex: elle écrit 
« phasse » alors qu'elle est parvenue à 1' épeler correc-
tement après deux essais). Écriture. L'écriture comme 
telle la rend nerveuse, car cet exercice taxe directe-
ment sa difficulté à moduler ses réponses motrices. 
Ainsi, la graphomotricité se fait avec grande difficulté 
et avec des erreurs (un 1 devient facilement un bou un 
f, un n un rn, une un s). 
Conclusions 
L'enfant présente certaines faiblesses intellectuelles. 
Elle manifeste plusieurs caractéristiques comporte-
mentales du syndrome déficitaire de l'attention avec 
hyperactivité, dont les limites de capacités de concen-
tration, une grande difficulté à moduler ses réponses 
motrices et un sous-développement des habiletés exé-
cutives (mises ici en évidence surtout au niveau non 
verbal). De plus, l'enfant présente un déficit de la 
mémoire visuelle. Ses difficultés d'apprentissage sem-
blent attribuables: a) à son potentiel intellectuel infé-
rieur à la moyenne, donc à une certaine lenteur 
d'apprentissage global; b) à son SDAH(difficultés de 
concentration, impulsivité, faiblesses des habiletés exé-
cutives); etc) à sa très faible mémoire visuelle (forme 
dyséidetique de dyslexie, faible lexique d'images 
visuelles des mots). Les troubles de comportement de 
l'enfant, son agressivité, sa faible estime de soi sem~ 
blent être en grande partie le résultat d'un cheminement 
scolaire impropre. On n'a pas su respecter son rythme 
d'apprentissage, on l'a mise très longtemps dans des 
situations<téchec, on avait à$on:ég~des:attentes non. 
créaHstes. b'lk ~e'fèl';lùuvi:iiï. nu 'Sein 'd' uné' (Xilm:~:tiJlJ'ën-
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fants avec qui elle n'avait aucune affinité (desquels elle 
était rejetée). Heureusement, son nouveau milieu sco-
laire va enfin lui permettre d'évoluer dans un environ-
nement (attentes réalistes, enseignement individualisé, 
à son niveau) qui lui convienne. Il faut retenir toutefois, 
que S2 pourrait manifester encore certaines difficultés 
du comportement, comme il est couramment vu chez 
les enfants avec SDAH (être bruyante, agir avec impul-
sivité, parler fort et abondamment, changer d'humeur 
abruptement). L'ensemble des performances neuropsy-
chologiques suggèrent: a) une dysfonction de circuits 
moteurs frontaux -sous-corticaux; b) une dysfonction 
temporo-hippocampique droite; c) une légère dysfonc-
tion préfrontale droite. Cette évaluation ne va donc pas 
à l'encontre d'une épilepsie corticoréticulaire secon-
daire. 
Recommandations 
1. Il semble que le placement scolaire actuel soit 
approprié. 
2. Il semble que la prise de Ritaline®, pour contrer 
les manifestations du SDAH et favoriser l'attention et 
les apprentissages scolaires, doive être maintenue. 
3. La psychothérapie doit probablement être pour-
suivie, si ce n'est qu'à cause des réactions émotives 
«normales» au contexte scolaire antérieur (faible 
estime de soi, agressivité, comportements pour tantôt 
se camoufler, tantôt se faire remarquer) qui ne peu-
vent instantanément disparaître. 
4. À 1' école on doit veiller à minimiser les 
contraintes de temps et les sources de distraction. Sous 
la pression du temps, S2 ne peut prendre le temps de 
se reprendre après une réponse insatisfaisante, elle 
peut difficilement effacer ses erreurs graphomotrices. 
Aussi, doit-on faire en sorte, au moins pour des tests, 
de favoriser ses capacités de concentration, en l'iso-
lant un peu des autres enfants dans un endroit calme. 
5. De façon générale on doit encourager l'enfant à 
re-formuler sa pensée, à chercher à nouveau à nous 
expliquer quelque chose, pour qu'elle puisse réaliser 
son potentiel. 
6. Nous croyons qu'on ne doit pas exiger d'elle 
une belle écriture, car elle accuse une déficience du 
contrôle moteur. Aussi, comme cela l'irrite, il serait 
bon qu'on encourage l'utilisation d'ordinateurs pour 
l'écriture de textes. 
7. Pour contourner un trouble de mémoire visuelle, 
on doit faire appel à des stratégies verbales (ex: ver-
baliser un trajet qu'elle doit apprendre, épeler à voix 
haute les mots et apprendre à se servir de cette 
mémoire verbale lorsqu'elle écrit. .. ). 
Tests utilisés et performances obtenues 
pour le cas 52 (tableau 25-II) 
Autres sources d'informations 
Dossier médical ; entrevue avec les parents ; 
Questionnaire du Comportement d' Achenbach- pour 
TABLEAU 25-11.- CAS 82. 
TESTS PERFORMANCES 
Échelle d'Intelligence de Wechsler pour Enfants (EIWE-III) 
Échelle verbale 
Informations 
Similitudes 
Arithmétique 
Vocabulaire 
Compréhension 
Empan numérique 
Échelle non verbale 
Images à compléter 
Substitutions 
Histoires en images 
Dessins avec blocs 
Recherche de symboles 
Labyrinthes 
Test D2 d'attention 
Test d'annulations 
Fluidité verbale 
Sous contrainte sémantique 
Sous contrainte phonétique 
Test des 15 mots de Rey 
Apprentissage 
Rappel différé 
Reconnaissance différée 
Échelle Neuropsychologique 
de Mémoire de Denman 
Rappel immédiat de l'histoire 
Rappel différé de l'histoire 
Figure complexe de Rey 
Copie 
Rappel immédiat 
Rappel différé 
Reproductions visuelles de Wechsler 
Rappel immédiat 
Rappel différé 
Reconnaissance différée 
Test de dextérité manuelle 
(Grooved Pegboard) 
Main droite 
Main gauche 
Test de force de flexion manuelle 
(dynamomètre) 
Main droite 
Main gauche 
Test de Traçage de Pistes 
(Trail Making Test) 
Forme A (séquence simple) 
Forme B (séquences en alternance) 
Test de Stroop 
Condition de dénomination de couleurs 
Condition de lecture 
Condition d'interférence 
Séquences graphomotrices (Luria) 
Lecture à voix haute d'un texte 
avec mots inconnus 
Épreuve d'orthographe lexicale 
moyenne faible 
moyenne faible 
moyenne faible 
déficiente 
déficiente 
moyenne faible 
moyenne faible 
moyenne 
moyenne faible 
moyenne faible 
moyenne faible 
moyenne 
déficiente 
moyenne 
moyenne faible 
moyenne faible 
moyenne forte 
moyenne faible 
moyenne 
moyenne 
moyenne 
déficiente 
déficiente 
déficiente 
moyenne faible 
déficiente 
déficiente 
moyenne faible 
moyenne faible 
moyenne faible 
moyenne faible 
déficiente 
déficiente 
moyenne faible 
moyenne faible 
moyenne faible 
difficultés 
difficultés 
difficultés 
parents; Échelle d'hyperactivité de Conners- pour 
parents, conversation téléphonique avec l'enseignant, 
rapport d'évaluation psychologique (juin 1994 ). 
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MALADIE STURGE-WEBER (CAS S3) 
La maladie Sturge-Weber (angiomatose encépha-
lotrigéminée) est une phacomatose comportant un 
syndrome neuropsychiatrique, fait de crises comi-
tiales, de troubles moteurs, d'arriération mentale très 
fréquente. La radiologie relève essentiellement des 
calcifications corticales et des angiomes cutanés. On 
peut aussi y observer une hypertrophie faciale et 
l'épilepsie Jacksonienne. Des troubles oculaires sont 
souvent associés (glaucome, bupthalmie, héman-
giome choroïdien). Cette maladie 'est facilement 
détectée à la naissance ( dysmorphismes, taches lie 
de vin [naevus flammeus], hémiplégie) et entraîne 
assez souvent une hémisphérectomie périnatale. 
Le syndrome a été très utilisé dans l'investiga-
tion en neuropsychologie développementale de la 
spécialisation hémisphérique précoce et de son 
extraordinaire réorganisation suite à certaines 
lésions. 
RAPPORT D'ÉVALUATION 
NEUROPSYCHOLOGIQUE 
Détails biographiques. Âge: 14 ans et 4 mois. 
Adressée par le Dr. X (Neurologue) et Dr. X (Neuro-
chirurgien). Langue parlée à la maison et à l'école : le 
Français. Niveau de scolarité: cheminement particu-
lier en secondaire (4e année). Dominance manuelle 
gauche. Sexe féminin. 
Motifs de la consultation. Difficultés d'apprentis-
sage et demande d'admission à l'école Vanguard. 
Anamnèse 
Développement et santé. La grossesse de trente-
six semaines et l'accouchement se sont déroulés 
normalement. Le nouveau-né pesai~ 3 kg et était en 
bonne santé. On ne rapporte aucune complication 
néonatale. Le développement de la locomotricité fut 
normal. Par contre, le développement du langage fut 
un peu lent. S3 est atteinte du syndrome de Sturge-
Weber, caractérisé par une anomalie structurelle 
(documentée par tomodensitométrie et résonance 
magnétique) et fonctionnelle (documentée par de 
nombreux électroencéphalogrammes) de l'hémi-
sphère gauche, une légère hémiparésie droite, un 
désordre convulsif et des glaucomes à 1' œil gauche. 
Elle est sui vie en neurologie pour le désordre 
convulsif. Ce dernier est bien contrôlé par la prise 
de Tégrétol®. Elle a déjà subi une intervention chi-
rurgicale pour un glaucome et en subira une seconde 
prochainement. Elle a subi dernièrement une théra-
pie au laser pour les taches cutanées au visage. Un 
EEG en 1992 enregistrait toujours une dépression de 
l'activité cérébrale au-dessus de l'hémisphère 
gauchec:.et :uneé'altération continue:et 1égère::de:l 'acti- .. 
~rrfé ééiëbraletautk!ess<i:ddè ?fié'tili~"[thère 'droit. 
Famille. S3 vit avec ses parents et une de ses deux 
grandes sœurs. Le père a terminé partiellement des 
études au collège et occupe un emploi à temps plein 
dans la vente. La mère n'avait pas terminé ses études 
secondaires et les reprend actuellement. On ne rap-
porte aucune histoire familiale de trouble neurolo-
gique ou psychiatrique. Tous les membres de la 
famille sont droitiers et les deux grandes sœursd'S3 
n'éprouvent pas de difficulté d'apprentissage. 
Ecole. S3 fait actuellement un cheminement par-
ticulier dans le secondaire, suivant uri programme 
scolaire de quatrième année. Le ratio élèves/ensei-
gnante est de 2111. S3 avait bénéficié tout au long du 
niveau primaire d'un enseignement individualisé 
donné dans des groupes-classe à très petit ratio. 
L'enseignante souligne dans son rapport que S3 réus-
sirait beaucoup mieux dans un groupe à effectif 
réduit. Elle ne rapporte aucun trouble d'attention, ni 
trouble du comportement. Elle mentionne que S3 est 
une étudiante affichant un grand désir de réussite, 
une grande sensibilité à ses résultats, beaucoup de 
persévérance, une constance dans les efforts et une 
grande application. 
Personnalité (suivant les indications des 
parents). S3 est une enfant tenace, franche, tra-
vailleuse, sensible à son entourage et qui manifeste de 
bonnes capacités d'adaptation. Au Achenbach, le pro-
fil indique l'absence d'un trouble affectif, social, du 
comportement ou de l'attention. Au Conners elle se 
situe dans la moyenne à l'indice d'hyperactivité. 
Observations 
S3 est une jeune fille calme, souriante, chaleu-
reuse, franchement très attachante. Elle offre une très 
bonne collaboration. Son approche aux diverses 
épreuves est très réfléchie, elle fait tout pour bien 
réussir. Elle résiste bien à la fatigue. L'attention et les 
efforts sont soutenus. 
Fonctions intellectUelles. Tels qu'estimés de façon 
conventionnelle avec le EIWE-III, le quotient intel-
lectuel (QI) verbal se situe au niveau de l'intelligence 
frontière alors que le QI non verbal se situe au niveau 
de la déficience légère. Les présents résultats doivent 
être interprétés avec prudence étant donné que 1' en-
fant a toujours été dans des classes spéciales et n'a 
pas été exposée aux mêmes stimulations cognitives 
que les autres enfants du même âge. Ses perfor-
mances à l'échelle verbale forment un profil plutôt 
régulier suggérant une faiblesse au niveau des 
connaissances générales, des capacités d'abstraction, 
de la logique mathématique, du vocabulaire et de la 
compréhension des réalités sociales. Ses perfor-
mances à l'échelle non verbale suggèrent que pour les 
habiletés de résolution de problèmes non verbaux, 
elle accuse en général un retard développemental 
impprtant: Une~force:relative,}l :est :manifestée~à.:nne::: 
1âche·ccgilin·w::men r si'ITJ#!e ·màis · e:dgeant ·ut<.:'; rapi-
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dité du balayage visuel, de la graphomotricité et une 
bonne attention exécutive. 
Fonctions d'attention. L'attention visuelle et l'at-
tention auditive paraissent normalement engagées et 
bien soutenues. Les capacités de concentration dans 
un milieu. calme sont normales. 
Fonctions langagières. Langage réceptif. Le 
vocabulaire réceptif est faible, se situant au niveau 
du vocabulaire moyen des enfants de 9-10 ans .. Elle 
ne manifeste aucune difficulté d'analyse phonémique 
ni limite importante au niveau de la grammaire 
réceptive. Langage expressif. Le vocabulaire expres-
sif est faible, correspondant au vocabulaire expressif 
moyen des enfants de huit ans et demi. La dénomi-
nation met en évidence un trouble d'accès au 
lexique, associé· à des paraphasies sémantiques et 
phonémiques pour des mots connus mais peu utili-
sés. La répétition de phrases est très difficile. Ses 
performances moyennes aux deux conditions de flui-
dité verbale ainsi qtie son expression spontanée, réfu-
tent l'adynamie verbale. 
Fonctions visuelles et visuospatiales. La percep-
tion visuelle paraît normale et l'analyse de visages est 
très bien opérée. L'analyse visuospatiale est opérée 
correctement, mais non sans grand effort. 
Fonctions visuomotrices. L'intégration visuomo-
trice semble à peine retardée. Par contre, les habiletés 
visuoconstructives, engageant en plus une analyse 
visuospatiale complexe, sont davantage limitées. 
Fonctions mnésiques. Mémoire verbale. L'ap-
prentissage d'informations verbales simples s'ef-
fectue à une vitesse normale et la mémorisation 
d'informations verbales sémantiques (ex: une his-
toire) est bien réalisée. De plus, les informations ver-
bales paraissent très bien conservées et normalement 
récupérées de la mémoire à long terme. Mémoire non 
verbale. La mémoire à court et à long terme d'infor-
mations visuelles non verbales est normale. Elle 
n'est limitée que si l'information à retenir est trop 
complexe. 
Fonctions exécutives. À ce sujet, S3 fait preuve de 
bonnes capacités à moduler ses comportements par de 
nouvelles règles verbales, elle est capable d'anticipa-
tion, elle inhibe bien les comportements automatiques 
et opère une bonne vérification des exécutions. On ne 
note aucun indice de dysfonction exécutive telles des 
erreurs persévératives, de l'inertie exécutive ou 
encore de l'hémi-inattention. 
Habiletés scolaires. La lecture à voix haute de 
textes de niveau 3e et 4e est bien réalisée, presque 
sans erreur, avec intonation, mais avec une ponctua-
tion quelques fois négligée. Alors que les informa-
tions du texte de 3e année sont assez bien intégrées, 
celles du texte de 4e ne le sont que partiellement. 
L'écriture d'une vingtaine de mots de niveau 4e année 
indique que 1' orthographe lexicale ne constitue pas un 
problème majeur; la majorité des mots étant bien 
orthographiés et ceux où il y a des fautes demeurant 
très près de la bonne orthographe (ex: autonme, res-
taurent, jetter). Notre test de calculs situe S3 au 
niveau de se année. 
Conclusions 
S3 possède de très bonnes dispositions naturelles 
pour apprendre: elle est très attentive, très motivée et 
réfléchie. Elle possède de plus une bonne mémoire 
tant pour les informations verbales que visuelles. Elle 
ne manifeste aucun trouble affectif ni du comporte-
ment. Elle possède en plus de bonnes capacités 
d'adaptation et est sociable. Le. milieu familial est de 
plus d'un très grand soutien. La présente évaluation 
suggère que S3 ne souffre pas d'un trouble spécifique 
d'apprentissage tel la dyslexie ou dyscalculie, mais 
plutôt que son rythme d'apprentissage est globale-
ment ralenti. Les performances neuropsychologiques 
suggèrent une dysfonction corticale aux deux hémi-
sphères (et non pas limitée au gauche), épargnant tou-
tefois les aires temporo-hippocampiques, temporales 
inférieures et préfrontales. 
Recommandations 
1. Nous recommandons que S3 bénéficie d'un bon 
enseignement spécialisé pour les difficultés d' ap-
prentissage d'origine neurobiologique, qui respectera 
son niveau d'acquisition actuel et son rythme d'ap-
prentissage. Les parents sont fortement encouragés à 
poursuivre leurs démarches auprès d'écoles spéciales 
comme Vanguard (même si cette école ne se spécia-
lise pas dans ce genre de cas). 
2. Étant donné la popularité de l'école Vanguard et 
le nombre limité de places, nous leur suggérons de 
considérer aussi d'autres écoles qui offriraient un 
enseignement individualisé, dispensé dans des petites 
classes. 
3. On doit récompenser souvent les efforts sco-
laires pour que ces derniers demeurent optimaux mal-
gré le retard scolaire important. 
Suivi. Les résultats de la présente évaluation et nos 
recommandations seront sous peu transmis aux 
parents de S3 et nous leur donnerons une copie du 
présent rapport. Nous entrerons en contact avec tout 
intervenant du milieu scolaire si nécessaire. 
Tests utilisés et performances obtenues 
pour le cas S3 (tableau 25-III) 
Autres sources d'informations 
Dossier médical (HME) ; Questionnaire du 
Comportement d' Achenbach- pour parents; Échelle 
d'hyperactivité de Conners (version longue)- pour 
parents ; Brève entrevue avec les parents ; Question-
naire général sur l'enfant et sa famille -pour parents; 
Questionnaire général sur l'enfant dans le milieu sco-
laire - pour enseignants. 
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TABLEAU 25-III. -CAS S3. 
TESTS PERFORMANCES 
Échelle d'Intelligence de Wechsler pour Enfants (EIWE-III) 
Échelle verbale 
Informations 
Similitudes 
Arithmétique 
Vocabulaire 
Compréhension 
Empan numérique 
Échelle non verbale 
Images à compléter 
Substitutions 
Histoires en images 
Dessins avec blocs 
Casse-tête 
Recherche de symboles 
Labyrinthes 
Test D2 d'attention 
Test de vocabulaire réceptif (EVIP) 
Test de discrimination phonémique 
Test de grammaire réceptive (TROG) 
Ruidité verbale 
Sous contrainte sémantique 
Sous contrainte phonémique 
Vocabulaire expressif à partir d'images 
(EOWPVT) 
Répétition de phrases Stanford-Binet 
Examen neuropsychologique 
de la mémoire de Denman 
Rappel immédiat de l'histoire 
Rappel différé de l'histoire 
Apprentissage des mots associés 
Rappel différé des mots associés 
Figure complexe de Rey 
Copie (sans aide) · 
Rappel immédiat 
Rappel différé 
Reproductions visuelles de Wechsler 
moyenne faible 
moyenne faible 
moyenne faible 
moyenne faible 
déficiente 
moyenne faible 
déficiente 
moyenne 
déficiente 
déficiente 
déficiente 
déficiente 
moyenne faible 
moyenne 
moyenne faible 
moyenne 
moyenne faible 
moyenne 
moyenne 
déficiente 
déficiente 
moyenne 
moyenne 
moyenne 
moyenne 
déficiente 
moyenne faible 
moyenne faible 
Rappel immédiat moyenne 
Rappel différé moyenne 
Lecture et compréhension de textes de 3è et 4è années 
Test de calculs 
Épreuve d'orthographe lexicale 
MALADIE MOYA-MOYA (CAS S4) 
Le Moya-Moya est un syndrome caractérisé par 
une occlusion progressive de l'une ou des deux 
artères carotides internes au niveau du siphon caroti-
dien et de la partie supraclinoïdienne de l'artère, 
accompagnée de l'apparition d'un réseau vasculaire 
capillaire anormal d'allure angiomateuse siégeant à la 
base du cerveau. Les angiomes artéroveineux et ané-
vrismes sacculaires sont fréquents. L'étiologie est 
généralement indéterminable, mais peut être trauma-
tiqJ!e:~ ou..i nflammat<ljr.e~ . De.:: pponostic~ est sombre, . 
'même si les manifestations fodtles trrûptirü:;es,iéét=l-
cits moteurs, sensoriels, perceptifs, cognitifs, peuvent 
être réversibles). 
RAPPORT D'ÉVALUATION 
NEUROPSYCHOLOGIQUE 
Détails biographiques. Évaluation demandée par 
le Dr. X (neurochirurgien). Âge: 13 ans et 10 mois. 
Niveau scolaire: secondaire 1. Langue parl~e à la 
maison et l'école : le français. Dominance manuelle 
droite. Sexe masculin. 
Motifs de l'évaluation. Cette évaluation a pour 
objectif de documenter les conséquences neuropsy-
chologiques d'une neurochirurgie récente. Les 
épreuves utilisées ont été choisies soit parce qu'elles 
avaient mis en évidence des déficits ou faiblesses 
neuropsychologiques lors de l'évaluation pré-opéra-
toire de mai dernier, soit parce qu'elles sont sensibles 
aux interventions chirurgicales de façon générale ou 
encore qu'elles reflètent l'intégrité fonctionnelle des 
aires pariétales gauches et des aires voisines (site de 
la malformation artéroveineuse). 
Anamnèse 
En avril dernier, S4fut hospitalisé à cause de crises 
convulsives. Les examens d'imagerie cérébrale mirent 
en évidence une malformation artéroveineuse (MAV) 
dans la région pariétale gauche. Une évaluation du 
langage réalisée alors concluait en des habiletés lan-
gagières globalement normales. Une évaluation ueu-
rospychologique mettait en évidence une légère 
dysfonction pariétale gauche se manifestant par une 
dysorthographie, de la dyslexie, une extinction senso-
rielle digitale du côté droit, une faiblesse de la dextérité 
manuelle droite, ainsi qu'un déficit de la mémoire ver-
bale de travail. La dysfonction paraissait très localisée. 
Ainsi 1' ensemble du cortex cérébral droit et fronto-
temporal gauche paraissait fonctionnellement intact. 
L'enfant fut hospitalisé à nouveau pour cause d'in-
toxications aux médicaments anticonvulsivants, ce qui 
retarda la neurochirurgie. On put finalement réaliser 
cette intervention le 28 août dernier. L'opération et la 
récupération se déroulèrent sans complication. 
Observations 
S4 est un beau garçon costaud, né au Québec de 
parents originaires d'Haïti. Il offre une très bonne col-
laboration. Il est très concentré et déploie des efforts 
soutenus. S4 parru."t: à 1' aise et a 1' air très sympathique. 
Il écrit avec la main droite et porte des verres correc-
teurs. 
Fonctions intellectuelles. Ses performances aux 
sous-tests de l'échelle verbale du EIWE-lll suggèrent 
une intelligence verbale moyenne forte. Celles à 
l'échelle non verbale suggèrent des capacités de réso-
1 ution: .de:p[oblèml!s non:werbauiXxdantl slaJlUoy.enne~. 
Sec.J!e une Jlètite leütenr (!'exécution es rn ote~. 
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Fonctions d'attention. L'attention visuelle et l'at-
tention auditive sont bien engagées et bien soutenues. 
Les capacités de concentration paraissent très bonnes. 
Fonctions langagières. Langage réceptif. La dis-
crimination phonémique est très bonne. La compré-
hension verbale (intégration d'informations verbales 
auditives) paraît normale. Langage expressif. S4 
manifeste encore une petite difficulté d'accès au 
lexique, ainsi qu'une petite difficulté à répéter des 
chiffres et des phrases; 
Fonctions mnésiques. Mémoire verbale. La 
mémoire verbale (phonémique) de travail parait un 
peu limitée. L'apprentissage verbal est réalisé rapide-· 
ment et la mémoire sémantique (mémoire d'une his-
toire) est moyenne. Les informations verbales sont 
très bien conservées et plutôt bien récupérées de la 
mémoire à long terme. Mémoire non verbale. La 
mémoire à long terme d'informations visuelles et 
visuospatiales est très bonne. 
Habiletés scolaires. La lecture est toujours sylla-
bique, lente et non réalisée sans erreurs. A un test de 
lecture silencieuse, mesurant la vitesse de lecture et la 
compréhension en situation de lecture, S4 se situe 
autour du 10e percentile des garçons de son âge. Une 
épreuve d'orthographe met en évidence des limites de 
cet apprentissage qui vont de paire avec une dyslexie, 
une limite de la mémoire phonémique de travail aux-
quelles s'ajoute une attention trop focalisée sur les 
correspondances graphophonémiques. Les habiletés 
de calcul écrit sont bonnes. Remarque. S4 a toujours 
éprouvé des difficultés de lecture et d'orthographe et 
manifesté une faiblesse au niveau de la calligraphie. 
Par rapport à l'évaluation pré-opératoire. Tous 
les résultats présents vont dans le même sens : soit 
que les performances sont égales en pré- et postopé-
ratoire, soit qu'elles sont meilleures à l'évaluation 
postopératoire. Ainsi, on note une certaine améliora-
tion aux niveaux de la lecture, de la mémoire verbale 
de travail et de la mémoire verbale et non verbale à 
long terme. De plus, l'hémi-inattention visuelle droite 
et l'extinction somato-sensorielle à la main droite ne 
sont plus manifestes aujourd'hui. 
Conclusions 
S4 possède de bonnes habiletés intellectuelles ver-
bales et non verbales, de bonnes capacités d'attention, 
de mémoire, d'analyse visuelle et visuospatiale ainsi 
qu'une bonne intégrité visuomotrice. Les habiletés 
exécutives paraissent normalement développées et S4 
ne manifeste pas de trouble de langage autre qu'une 
légère dysnomie (qui était plus marquée au début de 
la présente période postopératoire). ToUtefois, il 
éprouve toujours certaines difficultés de lecture et 
d'orthographe et des petites difficultés de mémoire 
verbale à court terme. L'intervention neurochirurgi-
cale n'a apparemment aucunement affecté l'intégrité 
fonctionnelle de l'encéphale, même si elle semble 
avoir permis une certaine amélioration du fonction-
nement des aires pariétales gauches (en enlevant une 
certaine pression qui était occasionnée par la MAV?). 
Recommandations 
1. Le placement scolaire actuel offrant des périodes 
de récupération en français semble être tout à fait 
approprié. 
2. Il ne semble pas que S4 ait besoin de services de 
réadaptation. 
3. S4 devrait faire à tous les jours au moins une 
demi-heure de lecture. Il devrait utiliser les services 
de la bibliothèque municipale pour y trouver des 
volumes intéressants. 
4. S4 pourrait faire des exercices d'écriture sur ordi-
nateur. Les parents sont priés de s'informer auprès de 
l'Association Québécoise des Troubles d' Appren-
tissage (AQETA) au 847-1324, pour connaître les logi-
ciels disponibles. Aussi, un logiciel de correction des 
erreurs d'orthographe devrait lui être accessible lors-
qu'il écrit des travaux scolaires sur ordinateur. 
5. À l'école on doit chercher à le pénaliser le moins 
possible en rapport avec sa lenteur de lecture en lui 
offrant par exemple plus de· temps pour les tests 
impliquant de la lecture que ce soit des tests de 
mathématiques ou de sciences humaines. 
Remarque. Les présents résultats et nos recom-
mandations ont été communiqués aux parents et S4 le 
13 octobre 1994. 
Tests utilisés et performances obtenues 
pour le cas S4 (tableau 25-IV) 
. TABLEAU 25-IV.- CAS S4. 
TESTS PERFORMANCES 
Échelle d'Intelligence de Wechsler pour Enfants (EIWE-III) 
Échelle verbale 
Similitudes moyenne forte 
Arithmétique moyenne 
Compréhension moyenne 
Empan numérique moyenne 
Échelle non verbale 
Substitutions moyenne faible 
Dessins avec blocs 
Recherche de symboles 
Test de discrimination phonémique 
Vocabulaire expressif à partir 
d'images (EOWPVT) 
Répétitions de phrases (Stanford-Binet) 
Fluidité verbale 
Sous contrainte sémantique 
Sous contrainte phonétique 
Échelle Neuropsychologique 
de Mémoire de Denman 
Rappel immédiat de l'histoire 
Rappel différé de l'histoire 
Rappel différé des mots associés 
Apprentissage des mots associés 
moyenne 
moyenne 
moyenne 
moyenne faible 
moyenne faible 
moyenne 
moyenne 
moyenne 
moyenne 
moyenne forte 
moyenne forte 
420 NEUROPSYCHOLOGIE DU DÉVELOPPEMENT 
TABLEAU 25-IV.- CAS S4. (suite) 
TESTS 
Figure complexe de Rey 
Copie 
Rappel immédiat 
Rappel différé 
Test de dextérité manuelle 
(Grooved Pegboard Test) 
Main droite 
Main gauche 
Copie d'un texte avec calligraphie 
différente 
Épreuve d'extinction somato-sensorielle 
Identification de la droite et de la gauche 
PERFORMANCES 
moyenne 
supérieure 
supérieure 
moyenne 
moyenne 
moyenne 
Lecture à voix haute d'un texte avec mots inconnus 
Lecture silencieuse (avec compréhension/de Lidec) 
Épreuve d'orthographe lexicale 
Test de calculs écrits et oraux 
DYSLEXIE DÉVELOPPEMENTALE 
(CAS S5) 
La dyslexie développementale est une inaptitude 
en lecture relativement isolée (QI normal) d'origine 
congénitale, souvent héréditaire. La forme la plus fré-
quente est celle dite « dysphonologique » tandis que 
]a forme plus rare est celle dite« dyséidétique ».Le 
tableau cognitif est très hétérogène et comporte habi-
tuellement plusieurs faiblesses sub-cliniques (de l'or-
thographe, de la mémoire immédiate, du vocabulaire, 
trouble visuoconstructif, trouble de segmentation 
phonologique, etc.). Quand elle est mal détectée ou 
mal gérée, la dyslexie est très handicapante au niveau 
scolaire, 1 'enfarit étant alors incapable de réussir le 
cursus scolaire standard. 
RAPPORT D'ÉVALUATION 
NEUROPSVCHOLOGIQUE 
Détails biographiques. Évaluation demandée 
!!ar le Dr. X (clinique de troubles d'apprentissage). 
Age 9: ans et 4 mois. Niveau scolaire: 2e année. 
Langue parlée à la maison et à l'école : le français. 
Dominance manuelle gauche. Sexe masculin. 
Motif de l'évaluation. À la demande des parents la 
présente évaluation a été réalisée dans le cadre des sui-
vis de la Clinique de l'Évaluation des Difficultés 
d'Apprentissage (CÉDA). L'enfant avait été évalué à 
cette Clinique en octobre 1994, alors qu'il faisait pour 
une seconde fois sa ter année. Les parents voulaient en 
savoir plus sur les difficultés d'apprentissage de leur 
enfant et étaient inquiets sur le fait qu'il puisse déve-
lopper des difficultés émotives (ex: faible estime de 
soi) et du comportement à cause des échecs scolaires. 
lli~aluati-oR1!eurogsychologtqu.ec&.al.Drs:concluaitc 
en: l) une bonne d-ispslt1\i\_1ilf)l-)lll' 1' enorr, un 'intéïét 
sain de réussite et 1' absence de troubles du comporte-
ment ou de difficultés affectives; 2) un QI verbal et un 
QI non verbal au niveau de l'intelligence moyenne 
faible et de capacités moyennes d'attention; 3) une 
faiblesse du traitement des informations verbales audi-
tives, donc une petite limite de la compréhension ver-
bale ; 4) une légère difficulté d'accès au lexique et 
conséquemment une faiblesse del' expression verbale; 
5) des capacités normales d'analyse visuelle focale, 
avec par contre une préférence pour l'analyse visuelle 
globale; 6) une mémoire verbale phonologique un peu 
faible et une mémoire verbale et visuelle à long terme 
normalement fonctionnelle; 7) un trouble sévère de 
l'apprentissage de la lecture et de l'orthographe ( dys-
lexie héréditaire sévère) associé à un trouble important 
de la conscience phonologique (des sons du langage), 
et de légères difficultés en calcul. 
On recommandait, alors, entre autres: 1) une aide 
ortho pédagogique intensive ; 2) l'aide d'une ortho-
phoniste pour travailler la conscience et 1' analyse des 
sons du langage; 3) une aide financière pour les 
parents; 4) quelques mesures préventives destinées à 
permettre àl'enfant de conserver une bonne estime 
personnelle, un certain sentiment de compétence, 
ainsi que pour diminuer les risques qu'il ne développe 
des difficultés de comportement; 5) la présente éva-
luation de suivi. Ainsi cette évaluation a pour but de 
documenter le développement neurocognitif et les 
apprentissages scolaires, et de vérifier si l'enfant se 
développe bien malgré ses difficultés scolaires. 
Anamnèse 
Pour l'histoire du développement, de la santé et de 
la famille, consulter le rapport neuropsychologique 
d'octobre 1994. Aucun changement particulier n'est 
à signaler à ce sujet. 
Histoire scolaire. En préscolaire S5 a bénéficié 
d'un suivi en orthophonie. En 1993-1994, malgré un 
support en orthopédagogie, il échoue sa 1er année. En 
1994-1995 il reprend donc sa 1er année et bénéficie 
toujours de support en orthopédagogie. Cette année, il 
est en 2e année dans une classe régulière. Certaines 
mesures spéciales sont mises de l'avant étant donné 
ses difficultés importantes en français : il voit 1' ortho-
pédagogue à raison de 3 fois par semaine et l' ensei-
gnante veille à ce qu'il soit aidé pour lire les consignes 
et lui demande parfois lors des exercices, d'en faire un 
peu moins que les autres, mais de bien les faire. Alors 
qu'il réussit assez bien en calculs, en géométrie et 
mesure, en français oral, il est encore en situation 
d'échec pour la lecture et l'orthographe. L'enseignante 
et l'orthopédagogue rapportent que S5 utilise de plus 
en plus de stratégies (anticipation du sens, son lexique, 
image globale) pour compenser en lecture ses diffi-
cultés de. décodage graphophonémique et qu'il a de. 
otus:ert-pNs,untMlttitudeépositive:fru;e::àJaJèeture<. Ql:!;i 
rapporte-des di'ft1cul1és'èl'm:tenti'On eiàtravaiUer seul, 
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et que les efforts en classe laissent souvent à désirer. 
Les réponses de l'enseignante au Achenbach suggè-
rent 1' absence de troubles affectifs, psycho-sociaux, 
du comportement et de 1' attention. On rapporte toute-
fois comme traits de la personnalité, un certain 
manque de persévérance, une difficulté à suivre des 
consignes, certains comportements agressifs (enclin à 
désobéir et à déranger les autres dans la classe). Les 
parents sont satisfaits des services scolaires actuels. 
Personnalité. On rapporte toujours que S5 est un 
beau garçon, affectueux, généreux, très sociable et 
très attachant. Les réponses de la mère au Achen bach 
suggèrent 1' absence de troubles affectifs, psycho-
sociaux, psychosomatiques, de la pensée, de dépres-
sion ou d'anxiété et du comportement. Ressortent 
toutefois comme traits de caractère: un peu d' agres-
sivité (enclin à la désobéissance, à l'argumentation, à 
manqu~r de persévérance pour les travaux scolaires). 
Observations 
S5 est vraiment un beau petit bonhomme. Il offre 
une très bonne collaboration, il travaille avec grand 
sérieux et réagit bien aux succès. Lorsqu'il en avait 
besoin, il demandait spontanément que je répète l'ins-
truction ou les données d'un problème. Il a l'air d'un 
petit garçon fier. La mère nous parait triste, quelque 
peu découragée, inquiète pour son fils et voudrait tel-
lement l'aider davantage. . 
Fonctions intellectuelles. Au niveau intellectuel 
seules les habiletés cognitives verbales et la logique 
séquentielle ont été réévaluées. Tel qu'estimé <;le façon 
conventionnelle avec le EIWE-III, le quotient intel-
lectuel (QI) verbal se situe au niveau de l'intelligence 
moyenne faible (14e percentile). Le profil des perfor-
mances est très régulier et suggère tout simplement un 
léger retard dans le développement des habiletés 
cognitives verbales telles que les capacités d'abstrac-
tion verbale, d'utilisation des concepts verbaux, à rete-
nir des informations verbales auditives, de résoudre 
mentalement des problèmes de mathématiques et à 
comprendre et expliquer des réalités sociales et psy-
chosociales (âge équivalent moyen de 8 ans). Pour 
organiser des images en s'appuyant sur une logique 
séquentielle l'enfant est hésitant, ce type d'exercice 
mental lui prend un temps un peu excessif, mais il par-
vient à une bonne application de cette logique, réus-
sissant un très bon nombre des problèmes soumis. 
Fonctions d'attention. L'attention visuelle est 
normale. L'attention auditive n'est pas optimalement 
soutenue paraissant fluctuante. Il se montre cependant 
capable de se concentrer très bien à diverses occa-
sions. 
Fonctions langagières. Langage réceptif. L'enfant 
commet quelques erreurs de discrimination et d'ana-
lyse phonémique; aussi son lexique en est un peu 
affecté (par exemple il croit que le mot come est: 
«corde», que désinfecter est : « défecter », que léopard 
est: «élopard» ). S5 manifeste encore des difficultés à 
manipuler mentalement les sons du langage. Le voca-
bulaire réceptif parait un peu faible. Plusieurs ques-
tions et données de problèmes durent être répétées et 
l'enfant a éprouvé des difficultés à exécuter des séries 
de consignes données une seule fois, suggérant forte-
ment une certaine lenteur des capacités d'intégration 
des informations verbales, une fatigue ou une tendance 
à la confusion si on lui présente plusieurs données ver-
bales qui demandent une compréhension bien pointue. 
Langage expressif. La dénomination d'images met 
toujours en évidence une certaine difficulté d'accès 
lexical (légère dysnomie). S5 cherche ses mots lors-
qu'il s'exprime, ce qui l'embarrasse évidemment et 
rend parfois son discours difficile à suivre. 
Fonctions mnésiques. Mémoire verbale. L'enfant 
a fait preuve de bonnes capacités d'apprentissage ver-
bal pour des informations simples. De plus les infor-
mations sont normalement conservées et récupérées 
de la mémoire à long terme. On note une certaine dif-
ficulté à nous raconter une histoire qui ne lui est 
contée qu'une fois, ceci suggérant encore une fois une 
petite lenteur d'intégration d'informations verbales 
avec une légère difficulté d'expression verbale. Les 
informations sémantiques bien traitées dans un pre-
mier temps paraissent elles aussi normalement conser-
vées en mémoire à long terme. Mémoire non verbale. 
La mémoire à court et long terme pour informations 
visuelles est peut-être un peu faible, sans plus. 
Fonctions visuoperceptives. L'analyse visuelle 
focale ainsi que l'analyse visuelle globale (gestalt et 
rapports visuospatiaux) sont normalement réalisées. 
Habiletés scolaires. Lecture. L'enfant n'est pas 
capable de lire sans commettre de nombreuses erreurs 
un texte de niveau de fin 1er année et ce malgré des 
efforts remarquables ; aussi les informations conte-
nues dans le texte n'ont pu être normalement inté-
grées. On note en lecture une grande conscience de 
l'objet de la lecture : l'enfant se souciant du sens de 
ce qu'il lit et utilisant des stratégies lexicales (si par 
décodage graphophonémique le mot lu est en fait un 
«non-mot» S5 tente de deviner le mot en se servant 
de son lexique) et sémantiques (se sert du contexte 
pour deviner des mots). Orthographe. S5 ne parvient 
à écrire correctement sur demande que 5 des 10 mots 
de niveau 1er année et un seul des 10 mots de niveau 
2e année. Comme pour la lecture il se situe encore à 
un niveau scolaire équivalent de 1er année. Calculs. 
Sa performance à un test de calculs écrits le situe à un 
niveau scolaire équivalent de fin 2e année. · 
Conclusions par rapport à l'évaluation 
d'octobre 1994 
1. Pour ce qui est de sa personnalité, on note qu'à 
l'école, l'enseignante de première année rapportait les 
mêmes traits de caractère que l'enseignante actuelle 
à l'exception des efforts qui lui semblaient satisfai-
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sants. La comparaison des réponses de la mère au 
Achenbach suggère l'absence de changements à cha-
cune des échelles comportementales, dont 1' absence 
d'une augmentation des manifestations de dépression 
ou d'anxiété. On observe toutefois une légère aug-
mentation des manifestations agressives, probable-
ment comme la plupart des enfants passant de 7 ans à 
un peu plus de 9 ans. S5 semble donc se développer 
plutôt harmonieusement malgré ses difficultés sco-
laires importantes. 
2. Pour les capacités cognitives verbales, les résul-
tats sont tout à fait concordants. 
3. Au niveau du langage on note les mêmes petites 
difficultés pour la compréhension (Jenteur d'intégra~ 
tion des informations verbales auditives) et l'expres-
sion verbale (secondaires à une petite dysnomie). 
4. Pour les apprentissages scolaires, on note une 
amélioration de la conscience phonémique, un 
apprentissage lent mais significatif en lecture et 
orthographe. L'enfant manifeste toujours, par contre, 
une dyslexie sévère. 
Recommandations 
1. On doit poursuivre à 1 'école l'appui intensif en 
orthopédagogie et si possible 1' enfant doit être main-
tenue en classe régulière, à la condition que l'en-
seignante mette de l'avant certaines mesures pour 
permettre à S5 de bien fonctionner dans la classe et de 
réussir le mieux possible dans les autres matières (ex: 
lui répéter au besoin les consignes, le placer en avant 
de la classe, réduire la longueur des exercices, lui lire 
les données des problèmes en mathématiques et les 
questions d'examens dans les autres matières que le 
français, enregistrer sur cassettes les textes plus longs 
qui sont à étudier dans diverses matières). Un_plan 
d'intervention personnalisé doit être établi au début de 
chaque année et si nécessaire révisé en cours d'année. 
2. Lors des travaux scolaires à domicile on doit 
faire en sorte que ce ne soit pas trop long, devant par-
fois lire pour lui ·les données de problèmes ou les 
textes à étudier. 
3. Les recommandations de l'évaluation de 1994 
pour favoriser l'estime de soi, pour éviter qu'il ne 
développe des troubles du comportement, sont encore 
appropriées. Les parents doivent veiller dans le court 
terme à diminuer les comportements de désobéis-
sance. lis peuvent chercher à rencontrer une psycho-
logue ou travailleuse sociale (la psychologue scolaire 
ou une professionnelle de leur Centre Local de Santé 
Communautaire) qui pourrait leur offrir quelques ses-
sions de counselling parental visant l'apprentissage 
de techniques simples de modification du comporte-
ment applicables pour diminuer les comportements 
de désobéissance de S5. 
4. Tel qu'entendu, voici la référence du livre sur 
les :difficultés ::ded ectur:e&Ldès :.faççms -d~y. remédren . 
Lees ti~tricùiiês en ïectnre - 'Dtagnosr;c c; pistE.> 
d'intervention, Nicole Van Grunderbeeck, Gaétan 
Morin Éditeur, 1994. 
5. Les parents peuvent trouver ci-joint de la docu-
mentation sur l'école secondaire Vanguard, tel que 
convenu au moment de 1' évaluation. 
6. ·Les parents peuvent communiquer avec 
l'AQETA (847-1324) pour des informations sur la 
dyslexie et sur les logiciels disponibles en langue 
française pout travailler la lecture et 1' orthographe. Il 
semblerait selon une collègue que le meilleur logiciel 
pour travailler lecture, orthographe, et mathématiques 
soit le « ADIBOU » (pour petits ou grands) de Coktel-
Vision et qu'il soit disponible chez Radio-Shack. 
Remarque. Les résultats de cette évaluation et nos 
recommandations ont été communiqués aux parents 
au début mai. 
Tests utilisés et performances obtenues 
pour le cas S5 (tableau 25-V) 
TABLEAU 25-v. -CAS S5. 
TESTS PERFORMANCES 
Échelle d'Intelligence de Wechsler pour Enfants (EIWE-lll) 
Échelle verbale 
Informations 
Similitudes 
Arithmétique 
Vocabulaire 
Compréhension 
Empan numérique 
Échelle non verbale 
Substitutions 
Histoires en images 
Recherche de symboles 
Épreuve d'analyse auditive (Cormier) 
Vocabulaire réceptif en images 
de Peabody (EVIP) 
Test des jetons 
Section IV 
Section V 
Vocabulaire expressif à partir 
d'images (EOWPVT) 
· Test des quinze mots de Rey 
Apprentissage 
Rappel différé 
Reconnaissance différée 
Mémoire de l'histoire de la BEM-144 
Rappel immédiat 
Rappel différé 
Mémoire de la figure géométrique 
de la BEM-144 
moyenne faible 
moyenne faible 
moyenne 
moyenne faible 
moyenne 
moyenne 
moyenne 
moyenne 
moyenne 
moyenne faible 
moyenne faible 
moyenne 
moyenne faible 
moyenne faible 
moyenne 
moyenne forte 
moyenne 
moyenne faible 
moyenne faible 
Rappel immédiat moyenne faible 
Rappel différé moyenne faible 
Épreuve d'orthographe lexicale (niveaux: Jère et 2è) 
Lecture de textes (niveaux: fin 1ère et fin 2è) 
Lecture.silencieuse_avec_compréhensi<m.(Lidecî 
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Autres sources d'informations 
Dossier médical; Dossier psychologique; Question-
naire du Comportement d' Achenbach- pour parents; 
Questionnaire général sur l'enfant et sa famille- pour 
parents ; Questionnaire général sur 1' enfant à 1' école -
pour enseignants ; Questionnaire du Comportement 
d' Achenbach - pour enseignants; Entrevue avec 
la mère. 
DYSPHASIE DÉVELOPPEMENTALE 
{AUDIMUTITÉ) {CAS 56) 
La dysphasie développementale est un désordre 
héréditaire ou congénital du cerveau qui se présente 
habituellement d'abord sous la forme d'un retard 
d'acquisition du langage, suivi d'anomalies positives 
(ex: paraphasies) et déficits (signes négatifs) du déve-
loppement de la langue. Une série de recherches sur 
des familles atteintes a établi un facteur héréditaire 
dans ce syndrome. Certains ont cru que le problème, 
quand il est héréditaire, se limitait presque exclusive-
ment à la fonction syntaxique, mais cela a maintenant 
largement été démenti. S'y associent, le plus souvent, 
de nombreuses faiblesses cognitives. Il est important 
de distinguer très tôt ce syndrome de l'autisme ou de 
la déficience mentale. Les versants réceptif ou 
expressif peuvent être inégalement touchés, mais les 
cas typiques sont atteints sur les deux versants. 
RAPPORT D'ÉVALUATION 
NEUROPSYCHOLOGIQUE 
Détails biographiques. Âge : 5 ans et 2 mois. 
Langue parlée à la maison le français. Dominance 
manuelle droite. 
Motif de l'évaluation. L'orthophoniste a demandé 
cette évaluation puisque S6 présente un trouble du lan-
gage et qu'il importe de documenter l'ensemble des 
ressources neuropsychologiques de l'enfant, pour la 
thérapie du langage et pour le cheminement scolaire. 
Anamnèse 
Développement et santé. La grossesse s'est 
déroulée normalement et fut menée à terme. On ne 
rapporte aucune difficulté périnatale. Le nouveau-né 
pesait six livres et demie et semblait en bonne santé .. 
Le développement de la motricité parut normal, 
cependant celui du langage fut lent, S6 n'a dit ses pre-
miers mots qu'à 18 mois et ses premiers deux mots à 
deux ans et demi. L'enfant n'a jamais souffert de 
maladie sérieuse et n'a subi aucune intervention chi-
rurgicale. En 1994 une évaluation en orthophonie 
documentait des troubles du langage réceptif et 
. expressif. À l'automne 1994, il participait à une thé-
rapie langagière de groupe. Il a bénéficié d'une autre 
série d'interventions en mai-juin 1995. Actuellement, 
il est suivi en orthophonie à l'Institut Raymond-
Dewar à raison de deux demi-journées par semaine. 
Un test audiologique en 1994 documentait une acuité 
auditive normale bilatérale. 
Histoire familiale. L'enfant vit avec ses parents et 
un jeune frère, âgé de trois ans. La mère et le père ont 
terminé leurs études au collège. La mère est actuelle-
ment au foyer et le père occupe un poste de direction 
dans une succursale de banque. On ne rapporte aucun 
trouble neurologique ou psychiatrique dans les 
familles maternelle et paternelle. Par contre, un cousin 
de S6 éprouverait des difficultés d'apprentissage et le 
jeune frère de S6 manifeste apparemment aussi un 
retard ou trouble du langage. 
Personnalité. Sa mère le décrit comme un enfant 
persévérant, doux, ge~til, attachant, qui est fier de ses 
réussites et qui ne résiste pas à l'autorité. On le dit 
timide, un peu retiré socialement, alors qu'il fonc-
tionne. quand même bien dans un groupe. Les 
réponses de la mère au Achenbach suggèrent forte-
ment l'absence de troubles affectifs, de la pensée, de 
la socialisation et du comportement. 
Observations 
S6 est un petit garçon très mignon. Il participe très 
bien à l'évaluation. Il paraît motivé, est appliqué et 
réagit très bien à ses succès. Son attitude face aux 
tâches est mature et il est très attentif. Quoiqu'un peu 
timide, il établit un bon contact interpersonnel. 
Fonctions intellectuelles, Tels qu'estimés de façon 
conventionnelle avec l'EIWPP-R le quotient intellec-
tuel (QI) verbal et le QI non verbal se situent au 
niveau de l'intelligence moyenne faible. La diffé-
rence entre les deux échelles de cette épreuve cogni-
tive n'est pas significative. Il réussit les épreuves 
cognitivoverbales à un âge équivalent à 4 ans, et cette 
faiblesse paraît directement attribuable aux difficul-
tés de langage. À l'échelle non verbale on note qu'il 
réussit à son niveau d'âge. Toutefois, aux tâches chro-
nométrées il est pénalisé par une certaine lenteur 
d'exécution, qui est peut-être, du moins en partie, 
attribuable à son manque d'assurance. 
Fonctions d'attention. L'attention visuelle et l'at-
tention auditive peuvent être bien engagées et soute-
nues. Occasionnellement l'attention auditive est 
mitigée en raison apparemment d'une fatigue engen-
drée par ses efforts soutenus à comprendre une série 
de consignes, de données verbales ou questions. S6 
porte une très bonne attention exécutive (à ce qu'il 
fait). 
Fonctions langagières. Langage réceptif. Pour les 
concepts verbaux de base (ex : entre, dernier, premier, 
au centre) il se situe autour du 1 oe percentile des 
enfants de son âge. À un test de grammaire réceptive 
il se situe autour du 20e percentile et on note qu'il ne 
distingue pas le singulier et le pluriel, le féminin et 
le masculin des articles et pronoms. À un test de 
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consignes verbales, il obtient une performance défi-
ciente, échouant aux consignes composées (deux élé-
ments dans la consigne mais sans insistance sur la 
syntaxe) et les complexes (consigne simple mais sol-
licitant le traitement syntaxique). On note aux items 
verbaux du EIWPP-R que S6 ne comprend parfois 
pas des questions qui sont normalement comprises 
par les enfants de 4 ans et que si la question est un 
peu longue, il ne tient compte que d'un mot de la 
question ou de l'énoncé pour élaborer sa réponse ver-
bale ou motrice. Aussi, il n'est pas porté à demander 
qu'on répète lorsqu'il ne comprend pas et est enclin à 
répondre «oui» ou donner une réponse approxima-
tive, à des questions qu'il n'a pas comprises. Ceci 
constitue sûrement une attitude adaptative à ses diffi-
cultés de langage. Langage expressif. En dénomina-
tion sous confrontation visuelle, on voit un petit 
manque du mot, avec des erreurs phonologiques et 
des paraphasies sémantiques. La grammaire expres-
sive est très faible, souvent incorrecte. Par exemple, 
à la question: <<Pourquoi doit-on se laver les 
mains?», il répond: «C'est pour on est sale.» ; une 
bonne réponse conceptuellement, mais incorrecte 
_grammaticalement. De plus, l'enfant éprouve de 
grandes difficultés à répéter· 4 mots, à répéter de 
courtes phrases et surtout à raconter une petite his-
toire, même dans le cas où on la lui raconte aupara-
vant. 
Comme l'enfant est suivi en orthophonie on n'a 
fait passer que quelques tests de langage pour une 
interprétation neuropsychologique globale, intégrée. 
Pour obtenir davantage d'informations sur ses habile-
tés langagières, sa réponse aux interventions ortho-
phoniques, consulter Mlle Y, orthophoniste à notre 
hôpital, ou encore Mlle Z, orthophoniste à l'Institut 
Raymond-Dewar. 
Fonctions visuelles et visuomotrices. L'analyse 
d'informations visuelles paraît normale, par contre 
l'intégration d'informations visuelles en un tout ou 
encore 1' analyse des rapports visuospatiaux entre 
divers éléments visuels paraît un peu faible. La dex-
térité manuelle droite et gauche est normale, quoi-
qu'un peu faible, avec un léger avantage normal de la 
droite. On note une certaine faiblesse, une mollesse 
dans le maintien du crayon, mais S6 peut normale-
ment reproduire des dessins géométriques indiquant 
une bonne intégration visuomotrice. 
Conclusions 
S6 possède à notre avis de très bonnes dispositions 
pour apprendre. Il y a une seule ombre au tableau: ses 
réponses affirmatives lorsqu'il ne comprend pas. 
L'enfant présente à notre avis un trouble du langage 
plutôt qu'un retard du langage, si on tient compte des 
anomalies langagières actuelles, et ce malgré .la qua-
lité;'{)eclà&<>tinml.ati-onJang_?ûère_xfans;:Je~m.ilieuJaroi::-
lial et des inter~,;·etJÙ:i{)ns .,.)t1h0prwi1iques. On pem 
conclure à une dysphasie légère à modérée (trouble 
de langage d'origine neurobiologique). Les habiletés 
cognitivoverbales sont un peu faibles, allant de pair 
avec les limites langagières. Les habiletés de résolu-
tion de problèmes non verbaux paraissent un peu 
faibles, sans plus. 
Recommandations 
1. Les interventions en orthophonie doivent être 
poursuivies. 
2. En septembre 1996, il serait bon que l'enfant 
fréquente une maternelle spéciale, où on incorpore 
dans le programme des interventions langagières. 
L'enseignante de maternelle doit connaître les limites 
langagières de l'enfant afm d'adapter ses communi-
cations verbales avec lui. 
3. Les parents doivent poursuivre leur bon travail 
auprès de leur fils, pour améliorer ses habiletés lan-
gagières (ex: par la lecture quotidienne de livres pour 
enfants), pour nourrir sa confiance en lui, et peuvent 
aussi encourager les exercices de dessins-coloriages 
en veillant à un bon maintien du crayon. 
4. Nous recommandons une réévaluation neuro-
psychologique à la fin de la maternelle afin de 
documenter le développement de ses habiletés neuro-
psychologiques, de voir s'il possède les pré-requis 
pour réussir une première année et s'assurer au besoin 
que l'enfant bénéficie des ressources scolaires appro-
priées (ex: suivi en orthophonie, suivi en orthopéda-
gogie). Les parents devront à ce sujet nous recontacter 
en mars-avril1997. 
Remarque. Les résultats de cette évaluation et nos 
recommandations ont été communiqués aux parents 
de S6le 26 janvier 1996. 
Tests utilisés et performances obtenues 
pour le cas 56 (tableau 25-VI) 
TABLEAU 25-VI. -CAS S6. 
TEsTS PERFORMANCES 
Échelle d'Intelligence de Wechsler- Niveaux préscolaire et 
primaire (Révisée) (EIWPP-R) 
Échelle verbale 
Informations 
Compréhension 
Arithmétique 
Vocabulaire 
Similitudes 
Échelle non verbale 
Images à compléter 
Dessins géométriques 
Dessins avec blocs 
Casse-tête 
Labyrinthes 
Concepts de :bas_e .de .Boehm 
moyenne faible 
déficiente 
moyenne 
moyenne faible 
moyenne faible 
moyenne 
moyenne 
moyenne faible 
moyenne faible 
moyenne 
moyenne faible, 
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Tableau 25-VI.- Cas S6. (suite) 
TESTS PERFORMANCES 
Test des jetons 
Sections 1-2-3 
Sections 4-5 
moyenne faible 
déficiente 
Vocabulaire expressif à partir 
d'images (EOWPVT) 
moyenne faible 
Épreuve d'Intégration Visuomotrice (Beery) moyenne 
Épreuve de mémoire verbale de McCarthy 
Mots et phrases moyenne faible 
Rappel immédiat de l'histoire déficiente 
Figure Simplifiée de Rey 
Copie moyenne faible 
Test de dextérité manuelle 
Main droite 
Main gauche 
Autres sources d'informations 
moyenne 
moyenne 
Dossier médical ; Questionnaire du Comportement 
d' Achenbach - pour parents; Entrevue avec les 
parents ; Discussion de cas avec deux orthophoni~tes. 
~·!;;, 
SYNDROME D'HYPERACTIVITÉ 
AVEC DÉFICIT ATTENTIONNEL 
(CAS S7). 
L'hyperactivité, avec ou sans trouble attentionne!, 
pourrait être le désordre le plus fréquent en neuro-
psychologie pédiatrique. En effet, le milieu scolaire, 
autrefois hostile à la prise en charge médicale des 
enfants agités, n'hésite plus aujourd'hui à y recourir 
et même à la réclamer. On a commencé à Montréal à 
voir des écoles accepter l'admission d'enfants qu'ils 
jugeaient hyperactifs- seulement à condition qu'ils 
suivent un traitement par Ritaline® (méthylphéni-
date). Comme c'est le cas pour l'attribution de 
l'étiquette de «déficience mentale », l'expertise psy-
chologique et même psychométrique est requise pour 
la détermination du degré de déficit attentionne! chez 
les enfants hyperactifs. Étant donné, donc, que l'on 
reconnaît maintenant un peu partout le désordre céré-
bral sous-jacent au syndrome d'hyperactivité, et que 
le neurologue est si souvent appelé à prescrire la 
Ritaline® (ou d'autres médicaments), c'est souvent au 
neuropsychologue que revient le travail de caractéri-
sation fine du cas. La neuropsychologie du syndrome 
d'hyperactivité avec déficit attentionne! s'aligne 
principalement sur trois hypothèses : une atteinte de 
l'axe frontostrié, 'une dysfonction plus marquée de 
l'hémisphère droit que du gauche, un déficit noradr-
énergique. Le neurologue utilise l'évaluation neuro-
psychologique, entre autres, pour prendre sa décision 
pour ou contre la prescription. Nous présentons ici un 
cas d'hyperactivité avec déficit attentionne! important, 
un bon candidat pour le traitement pharmacologique. 
RAPPORT D'ÉVALUATION 
NEUROPSYCHOLOGIQUE 
Détails biographiques. Évaluation demandée par 
le Dr. X (neuropédiatre, CEDA). Âge: 9 ans et 4 
mois. Niveau scolaire : 3e année terminée. Langue 
parlée à la maison et à l'école : le français. Dominan-
ce manuelle droite. Sexe masculin. 
Motif de l'évaluation. Cette évaluation a été réa-
lisée dans le cadre de la Clinique d'Évaluation des 
Difficultés d'Apprentissage (CEDA). S7 ne réussit 
pas très bien en français et en mathématiques, mani-
feste des difficultés d'attention et du comportement. 
Les parents veulent une seconde opinion quant à un 
diagnostic reçu récemment de syndrome de déficit de 
l'attention avec hyperactivité (SDAH). Les parents 
sont surtout préoccupés par un possible décrochage 
scolaire de leur enfant. 
Anamnèse 
Développement et santé. La grossesse s'est 
déroulée normalement et fut menée à terme. On ne 
rapporte aucune difficulté périnatale. Le nouveau-né 
pesait près de huit livres et semblait en bonne santé. 
Le développement de la motricité et celui du langage 
parurent normaux. L'enfant a toujours été en bonne 
santé. 
Histoire familiale. L'enfant vit avec sa mère, son 
père et un jeune frère de cinq ans. La mère a terminé 
des études secondaires, n'a éprouvé, enfant, aucune 
difficulté d'apprentissage, ni difficulté du comporte-
ment. Actuellement, elle est à la maison pour s'occu-
per entre autres des enfants. Le père a aussi terminé 
des études secondaires tout en atteignant souvent 
juste la note de passage et, enfant, il manifestait de 
l'hyperactivité et des difficultés du comportement. Il 
occupe à présent un poste de gérant en restauration, 
supervisant de nombreux employés. 
Histoire scolaire. S7 vient tout juste de terminer 
une 3e année, en classe régulière. Il recevait cette 
année des services d'orthopédagogie (1 session/-. 
semaine) et de psychologie ( 1 session/2 semaines). Il 
n'a jamais repris de classe mais a toujours terminé ses 
années avec des notes tout près du seuil de passage. 
L'enseignante rapporte que S7 ne suit pas les 
consignes données au groupe (pas attentif et ne s'en 
souvient pas), qu'il est très lunatique et très facile à 
distraire, qu'il est agité et qu'il éprouve des difficul-
tés importantes lors des activités non structurées. Elle 
dit aussi qu'il s'entend bien avec les filles mais très 
difficilement avec les garçons de sa classe. Dans le 
relevé de notes on y trouve à plusieurs reprise la men-
tion d'efforts insuffisants. L'enfant ferait avec sa mère 
quotidiennement de une à deux heures de devoirs 
tous les soirs. 
Personnalité (suivant les indications du père). 
Comme atouts, le père rapporte qu'S7 est débrouil-
lard, vigilant et pas peureux. Ses réponses au Achen-
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bach situent S7 au niveau du seuil clinique (soit 
autour des 96e-9ge percentiles) pour les difficultés 
d'attention (se laisse distraire facilement, souvent 
dans la lune, regarde souvent dans le vide, impulsif), 
pour les problèmes de comportement (désobéissance, 
absence de sentiment de culpabilité, jaloux, raconte 
des mensonges, argumente beaucoup) ainsi que pour 
le retrait social. Au Conners, il se trouve situé à un 
écart type et demi au-dessus de la moyenne des gar-
çons de son âge pour l'hyperactivité. Cet été il joue 
dans une équipe de soccer et participe aux jeux d'été 
de la ville, à raison de 5 après-midi/semaine. Le per-
sonnel du camp a déjà communiqué aux parents les 
difficultés de comportement de leur fils. 
Évaluation psychologique antérieure. Lors d'une 
évaluation réalisée en mars 1993 par la psychologue 
scolaire l'enfant obtient des scores au EIWE-R qui le 
situent globalement au niveau de l'intelligence 
moyenne. La psychologue conclut que S7 manifeste 
des difficultés d'attention et du comportement qui 
l'empêchent de réussir scolairement au niveau de son 
potentiel intellectuel. Elle recommandait et a offert 
une thérapie de soutien à l'enfant pour l'armer au 
niveau de la résolution de conflits avec les pairs et 
augmenter le sentiment de responsabilité.· Elle aurait 
également offert quelques sessions de counselling 
parental. 
Observations 
S7 est un très beau garçon. Il collabore assez bien, 
il se montre capable de persévérance et on voit qu'il 
aime bien relever les défis, tout en déployant par 
contre des efforts variables selon l'intérêt à la tâche. 
On note une certaine agitation psychomotrice, de 
l'impulsivité et que son regard se fixe rarement. On 
note aussi à deux ou trois reprises des arrêts brefs de 
l'activité. S7 sourit peu et paraît distant. À la formu-
lation de trois souhaits il dit désirer tout l'argent du 
monde ; on lui fait alors remarquer que les autres 
n'auraient rien, ce qui ne 1' incite pas à reformuler son 
vœu et en formule même un deuxième du même type 
(veut toutes les machines vidéo -jeux d'arcades -du 
monde). Ceci suggère une certaine limite des habile-
tés d'empathie ou peut être encore attribuable à un 
certain manque de flexibilité, ne pouvant pas réagir 
facilement et rapidement à une nouvelle demande de 
1' environnement. 
Fonctions intellectuelles. Tels qu'estimés de façon 
conventionnelle avec le EIWE-III, le quotient intel-
lectuel (QI) verbal et le QI non verbal se situent au 
niveau de 1' intelligence moyenne. La différence entre 
les deux échelles de cette épreuve cognitive est non-
significative suggérant un développement normal et 
similaire des habiletés cognitives verbales (abstrac-
tion/raisonnement/acquisition de connaissances ... ), et 
celle: de. résolution de;:pt.oblèmes-non verbaux, De. 
·i'ius.' (}c~\.~~1ü ldes'PEÙ'<J1mance s lr bil~l!!m;:lke <écbch-
les est très régulier. Les seules. faiblesses relatives 
sont obtenues à l'empan numérique (épreuve qui 
demande beaucoup d'efforts de concentration et qui 
taxe la mémoire verbale de travail) et aux labyrinthes, 
où l'enfant est pénalisé pour ses erreurs d'impulsivité. 
Fonctions d'attention. L'attention visuelle peut 
être bien engagée et soutenue dans un environnement 
dépourvu de distracteurs. L'attention auditive paraît 
beaucoup plus fragile et retirée souvent prématuré-
ment. Les capacités de concentration paraissent limi-
tées. Ainsi, d'une part on note des «trous» dans son 
attention exécutive (ex: on lui demande d'enlever une 
syllabe d'un mot, il ne répond pas immédiatement et 
demande: «C'était quoi le mot?»), et d'autre part il 
semble éprouver de grandes difficultés à se concen-
trer assez pour utiliser des consignes nouvelles, et ce 
malgré 1' absence de trouble de compréhension ver-
bale et de nombreuses démonstrations. 
Fonctions langagières. Langage réceptif. L'enfant 
possède un bon· vocabulaire réceptif. La grammaire 
réceptive paraît normale. Il se montre capable d'inté-
grer normalement des informations verbales séman-
tiques (ex: histoire, texte lu, etc.). Langage expressif. 
La prononciation est bonne. Le vocabulaire expressif 
se situe légèrement au-dessus de la moyenne, l'accès 
au lexique est normal. La répétition de phrases est un 
peu faible, mais sans plus. Son expression verbale 
paraît moyenne pour l'âge, sans erreur grammaticale 
significative. 
Fonctions visuelles et visuomotrices. L'analyse 
visuelle fine et l'analyse visuospatiale peuvent être 
normalement opérées. L'intégration visuomotrice 
paraît normalement développée. Toutefois si l'activité 
visuomotrice demande en partie une activité cogni-
tive de planification, alors S7 manifeste une certaine 
faiblesse. 
Fonctions mnésiques. Mémoire verbale. Les capa-
cités d'apprentissage d'informations verbales simples 
sont bonnes. Par contre, alors que la reconnaissance 
en différé est parfaite, les rappels après interférence 
et celui à long terme sont très faibles suggérant un 
problème d'accès aux informations pourtant conser-
vées en mémoire à long terme. Ces très faibles per-
formances pourraient aussi être explicables par un 
manque d'efforts ou une limite des capacités de 
concentration. Les rappels immédiats et à long terme 
d'histoires racontées une seule fois sont très bons 
indiquant un bon traitement sémantique, une bonne 
mémoire pour ce type d'informations, ainsi qu'un 
accès aisé à ce type d'informations. Mémoire non ver-
bale. Le rappel immédiat d'une figure complexe est 
un peu faible mais normale étant donné la faible qua-
lité de la copie de cette même figure. Le rappel dif-
féré est identique au rappel immédiat suggérant une 
mémoire visuelle à long terme normale. 
Fonctions exécutives. Les habiletés exécutives 
semblent limitées, L'.enfantplanifie:peu.ses ;activités, . 
h\.;..ci-"' c'.-l· ___ -.~ :_ -, r.r~•r~\- · ~-·\,-:,·1~.-_.- ;:,_; -~~-:.'- _ ....... - '-1, · 1;·:L~ 
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mal la vitesse de ses exécutions, éprouve de grandes 
difficultés à adopter de nouveaux comportements (à 
utiliser de façon nouvelle ses ressources cognitives) 
et vérifie peu ses exécutions. 
Habiletés scolaires. Lecture. La lecture d'un texte 
de 3e année est réalisée avec difficulté, avec quelques 
petites erreurs («riporté» pour «riposté», «firié» 
pour «fixé») et l'enfant poursuit parfois sa lecture 
même si le mot lu n'a pas de sens. On note par contre 
que le nombre d'erreurs est assez limité et qu'il par-
vient à plutôt bien intégrer les informations perti-
nentes du texte. La lecture d'un texte contenant des 
mots non connus est effectuée avec quelques diffi-
cultés de décodage graphophonémique pour les 
consonnes complexes, mettant en évidence un certain 
retard dans. l'acquisition des habiletés de lecture. 
Orthographe. S7 n'a écrit correctement que 3 des 10 
mots de troisième année, bien qu'il semble déployer 
des efforts raisonnables. On note qu'il adopte en écri-
ture une approche rigide de traduction phonémogra-
phémique (ex: pourcoi, acsident, eur), ne semblant 
jamais se référer à un lexique orthographique. Aussi, 
il ne maitrise pas les traductions phonémographé-
miques des sons complexes (ex: bintôt, peitre, che-
vreil) et quelques erreurs semblent attribuables à une 
attention exécutive mitigée (ex: lendemais). 
Conclusions 
L'enfant possède de bonnes capacités cognitives. Il 
ne manifeste aucun trouble du langage, ni difficultés 
visuelles ou visuomotrices. Toutefois, il présente plu-
sieurs caractéristiques du syndrome de déficit de l'at-
tention avec hyperactivité (SDAH). Nos observations, 
les résultats de la présente évaluation, les observa-
tions rapportées par 1' enseignante et les parents (brefs 
arrêts d'exécution, est dans la lune, regard dans le 
vide, peur de rien, rigidité cognitive et exécutive ... ) 
suggèrent un profil particulier de SDAH qui fait pen-
ser à une dysfonction des aires préfrontales. Les 
faibles performances scolaires semblent secondaires 
aux difficultés d'attention ainsi qu'aux faibles habile-
tés exécutives (rigidité exécutive, manque d'attention 
exécutive ... ). Les parents ont raison de craindre le 
décrochage scolaire, aussi doit-on mettre en route cer-
taines mesures de prévention à cet égard. 
Recommandations 
1. Étant donné que le profil neuropsychologique et 
le comportement d'S7 nous paraissent particuliers et 
correspondent à une dysfonction des aires préfron-
tales, il nous parait important de ~érifier l'intégrité 
fonctionnelle cérébrale en vue d'éliminer l'hypothèse 
d'une épilepsie frontale ou sous-corticale. 
2. Si l'EEG est normal, il nous semble tout à fait 
approprié que soit commencé en septembre un essai 
de Ritaline® afin d'améliorer ses capacités à se 
concentrer; à contrôler son impulsivité. et secondaire,. 
ment améliorer ses performances scolaires et l'appli-
catiôn de stratégies de résolution de conflits apprises. 
En aucun cas on ne doit croire que la Ritaline® 
réglera une grande partie des difficultés de comporte-
ment. 
3. Les sessions de psychothérapie de soutien 
devraient à notre avis être poursuivies pour la pro-
chaine année scolaire. Quelques rencontres avec les 
parents sont probablement encore souhaitables. 
4. Les interventions en orthopédagogie à l'école 
doivent aussi à notre avis être poursuivies, à cause 
entre autres du retard non négligeable en orthographe. 
L'enfant a besoin d'une aide spécialisée pour amélio-
rer son orthographe, on doit lui enseigner les syllabes 
complexes, en utilisant par exemple des mots qu'il 
sait écrire à cause de l'usage et qui contiennent ces 
syllabes afin de les transférer à des mots nouveaux, 
non encore maîtrisés (ex: pour la syllabe «bien» qu'il 
orthographie «bin» comme dans «bintôt», on lui fait 
écrire «chien» qu'il écrit correctement, on lui fait 
reconnaître le son commun aux deux mots, etc.). 
Aussi, l'enfant devrait faire des exercices: a) qui l'ai-
dent à prendre conscience des régularités de la langue 
(exercices de correspondances graphophonémiques et 
jumelage de mots contenant les mêmes sons); et 
b) qui lui permettent d'apprendre la particularité 
orthographique des mots, en exerçant l'analyse et la 
mémoire visuelles (globale) des mots, en faisant par 
exemple copier le mot et en lui faisant tracer le 
contour du mot. 
5. Dans la classe 1' enfant doit être placé très près 
de l'enseignant(e) et loin des fenêtres, de façon à 
diminuer les sources de distraction. Aussi, l'ensei-
gnante devra probablement répéter à S7 les consignes 
et même parfois 1' accompagner dans leur exécution, 
tout au moins au stade initial. 
6. Pour les devoirs, les parents doivent continuer 
de le superviser, doivent veiller là encore à diminuer 
les sources de distraction pour qu'il porte davantage 
attention à ce qu'il fait et par le fait même diminuer 
le temps d'exécution des devoirs. n ne faut pas man-
quer de récompenser souvent les efforts (ex: lui dire 
qu'on est content de lui, lui permettre de jouer dehors 
une demi-heure de plus ou faire un jeu avec lui...). 
7. Les parents doivent continuer à donner des 
règles claires de discipline et pour les comportements 
inacceptables appliquer de façon stricte les repré-
sailles annoncées a priori. On ne doit pas oublier de 
récompenser les comportements désirables et de l'en-
tourer d'attention et d'affection. Les parents peuvent 
aussi aider leur enfant à développer son sens de 1' em-
pathie, en 1' exerçant à imaginer le vécu d'autrui (ex: 
d'un personnage dans un film, de la personne avec 
laquelle il a été insolent). 
8. On doit encourager 1' enfant à porter au besoin 
ses verres correcteurs, surtout en classe, car une mau-
vaise perception de ce qui est écrit au tableau peut 
1' encourager a être dans Jal une. 
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Tests utilisés et performances obtenues 
pour le cas S7 (tableau 25-VII). 
TABLEAU 25-VII.- CAS S7. 
TESTS PERFORMANCES 
Échelle d'Intelligence de Wechsler pour Enfants (EiwE-III) 
Échelle verbale 
Informations 
Similitudes 
Arithmétique 
Vocabulaire 
Compréhension 
Empan numérique 
Échelle non verbale 
Images à compléter 
Substitutions 
Histoires en images 
Dessins avec blocs 
Casse-tête 
Recherche de symboles 
Labyrinthes 
Épreuve d'exploration visuelle (Mesulam) 
Test d'analyse auditive 
Épreuve de grammaire réceptive (TROG) 
Vocabulaire expressif à partir d'images 
(EOWPVT) 
Répétition de phrases (Stanford Binet) 
Fluidité verbale 
Sous contrainte sémantique 
Sous contrainte phonétique 
Test des quinze mots de Rey 
Apprentissage 
Rappel à court terme après interférence 
Rappel différé 
Reconnaissance différée 
Épreuve de mémorisation d'histoires 
Rappels immédiats 
Rappels différés 
Figure Complexe de Rey 
Copie 
Rappel immédiat 
Rappel différé 
moyenne 
moyenne 
moyenne 
moyenne 
moyenne 
moyenne faible 
moyenne 
moyenne 
moyenne 
moyenne 
moyenne 
moyenne 
moyenne 
moyenne 
déficiente 
moyenne 
moyenne forte 
moyenne faible 
moyenne 
déficiente 
moyenne 
déficiente 
moyenne faible 
moyenne 
moyenne forte 
moyenne forte 
moyenne faible 
moyenne faible 
moyenne faible 
Lecture à voix haute d'un texte contenant des mots rares 
Épreuve d'orthographe lexicale (niveau: 3e année) 
Formulation de trois souhaits 
Lecture de textes (niveau 3e année) 
Test de calculs écrits (Woodcock-Johnson) 
Autres sources d'informations 
Dossier médical; Rapport psychologique (03/93); 
Questionnaire du Comportement d' Achenbach- pour 
parents; Échelle d'hyperactivité de Conners- pour 
parents ; Questionnaire général sur l'enfant et sa 
famille - pour parents ; Questionnaire général sur 
1' enfant à l'école - pour enseignants; Exemplaires de 
travaux scolaires ; Entrevue avec le père. 
Remarque. Les résultats de cette évaluation et nos 
recommandations ont été communiqués aux parents 
de S7 et une requête a été acheminée par le pédiatre 
de la clinique pour un EEG. 
SYNDROME D'ASPERGER (AUTISME 
DE HAUT NIVEAU) {CAS S8) 
L'existence même du syndrome d'Asperger 
est controversée. Le diagnostic est habituellement 
réservé aux cas dont l'autisme n'est pas détectable 
avant l'âge de 30 mois, et qui ont peu de déficits lan-
gagiers. Le QI doit généralement dépasser 65. Le syn-
drome d'Asperger est considéré comme étant un 
autisme de haut niveau. Le syndrome doit être distin-
gué de la déficience mentale, du syndrome X-fragile, 
de 1' audimutité, du syndrome Landau-Kleffner, de la 
schizophrénie et du syndrome de Rett. Certains 
auteurs pensent que la différence entre le syndrome 
d'Asperger et l'autisme de haut niveau est simple-
ment dû à une atteinte plus spécifiquement localisée 
à l'hémisphère droit dans le syndrome d'Asperger, 
tandis que d'autres invoquent une atteinte plus spéci-
fique du cervelet (avec incoordination motrice 
comme trait saillant). Notre propre avis est qu'une 
partie du problème se situe au niveau du système Hm-
bique - ce qui expliquerait le symptôme le plus 
saillant du syndrome : le déficit interpersonnel. Les 
investigations à l'appui de ces hypothèses ne sont pas 
encore concluantes. 
RAPPORT D'ÉVALUATION 
NEUROPSYCHOLOGIQUE 
Détails biographiques. Évaluation demandée par 
le Dr. X (pédiatre). Âge: 7 ans et 5 mois. Niveau sco-
laire: 1er année (terminée). Langue parlée à la maison 
et à l'école : le français. Dominance manuelle mixte 
(gauche pour l'écriture). 
Motif de l'évaluation. À la demande des parents, 
S8 a été évalué dans le cadre de la Clinique d'Éva-
luation des Difficultés d'Apprentissage (CEDA) 
parce que l'enfant présente des comportements parti-
culiers qui ont déjà été interprétés par un pédo-
psychiatre comme des symptômes psychiatriques 
(autisme de haut niveau, Asperger). Les parents veu-
lent comprendre les difficultés de leur enfant pour 
pouvoir l'aider le plus possible. 
Anamnèse 
Pour les histoires du développement, de la santé et 
de la famille, consulter le rapport général de la 
CEDA. Faits particuliers à retenir: l'enfant a mani-
festé un retard du développement du langage et est 
enfant unique. · 
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Histoire scolaire. À la maternelle, on rapportait 
aux parents que leur fils présentait des difficultés du 
comportement. SS vient de terminer sa première 
année, faite en classe d'immersion française à l'école 
X de la commission scolaire Y. Il bénéficiait d'un 
suivi en psycho-éducation à raison d'une heure par 
semaine. L'enseignante rapporte qu'il réussit très 
bien en français et dans la moyenne en mathéma-
tiques. Selon l'enseignante, SS fonctionne difficile-
ment dans le groupe (parle toujours, dérange les 
autres, veut tout contrôler), réagit peu aux punitions 
et à ses erreurs, est facilement distrait, souvent dans 
la lune et solitaire. Les intervenants scolaires ont 
mentionné aux parents qu'on pourrait lui donner la 
possibilité l'année prochaine d'avoir une accompa-
gnatrice à temp~ plein. Les parents 1' auraient inscrit 
pour septembre prochain à une école privée, le pen-
sionnat Z. 
Personnalité. Ses parents le décrivent comme un 
petit garçon souriant, de bonne humeur, travaillant et 
qui aime aider les autres. S8 leur semble aussi 
anxieux, solitaire et non affectueux. Il est très préoc-
cupé par la propreté, ne communique ni désirs ni 
émotions, ne prend pas conscience des attentes d'au-
trui et a un grand besoin de structure et de routines. 
. On rapporte aussi qu'il se fatigue rapidement et dort 
beaucoup. Les réponses des parents au Achenbach 
indiquent des difficultés sociales importantes, 
quelques difficultés d'attention, l'absence de troubles 
d'anxiété ou de dépression (même si l'enfant a peur 
des situations nouvelles et s'inquiète de la mort et de 
la maladie) et du comportement (même s'il argu-
mente et parle beaucoup et demande énormément 
d'attention). 
Évaluation psychologique antérieure. Une éva-
luation psychologique en avril1995 documentait des 
capacités intellectuelles moyennes, tant au plan ver-
bal que non verbal. 
Observations 
S8 est un petit bonhomme d'apparence très soi-
gnée. Sa participation est affectée particulièrement 
par un manque d'intérêt et de l'agitation. Ainsi, il faut 
très souvent le motiver pour qu'il fournisse des 
efforts soutenus et continuellement l'encadrer pour 
qu'il demeure dans la tâche jusqu'~ sa fin. Les 
contacts visuels sont fréquents mais dépourvus de 
communication émotive. Son monde imaginaire 
semble réduit. 
Résultats aux tests. Tels qu'estimés de façon 
conventionnelle avec le EIWE-III, le quotient intel-
lectuel (QI) verbal et le QI non verbal se situent au 
niveau de l'intelligence moyenne. La-différence entre 
les deux échelles de cette épreuve cognitive est 
minime suggérant un développement comparable des 
habiletés cognitives verbales et des capacités de réso-
lution de.problèmes non verbaux. SS se situe autour 
du 32e percentile des enfants de son âge pour le fonc-
tionnement intellectuel global. Les quelques fai-
blesses mises en évidence concernent: a) une 
tendance à se distraire de la tâche, alors qu'elle est 
chronométrée ; et b) une certaine inertie cognitive, se 
manifestant par une faiblesse à trouver une solution 
nouvelle, originale dans des tâches plutôt abstraites. 
L'attention est difficilement soutenue et les capacités 
de concentration (nécessaires pour manipuler menta-
lement des données) paraissent très limitées. Pour les 
habiletés de langage, l'enfant ne manifeste ni diffi-
cultés de la prononciation, ni difficultés avec la pho-
nologie. Le vocabulaire réceptif et la grammaire de 
base sont appropriés pour l'âge -la compréhension 
de base paraît adéquate. L'expression verbale peut 
être assez fluide quand l'enfant veut bien élaborer. 
Les difficultés langagières touchent particulièrement 
la pragmatique : il ne répond pas vraiment à la ques-
tion posée, éprouve des difficultés à initier une 
conversation, fait du coq à l'âne, le discours manque 
de rigueur au niveau sémantique. 
Voici quelques exemples: . 
1. «Quelle est l'utilité des plaques d'immatricula-
tion?» ; «Si tu fais voler ton auto; tu appelles la 
police. Les voleurs y vont prendre toutes les pièces et 
tous les petits chiffres. Ils vont toutes les amener au 
garage, dessus un banc. Ils vont toutes les réparer.» 
2. «Que dois-tu faire si tu perds la balle de ton 
ami ? » ; «Aller la chercher. Si tu la trouves pas on a 
juste à prendre un chien pour la trouver. n va la man-
ger et la redonner aux enfants.» 
3. «S'il t'arrivait comme pour Aladin de trouver un 
génie qui sort d'une lampe et qui te dit qu'il peut 
t'exaucer trois vœux, que lui demanderais-tu ? » ; 
«Défendre mes amis parce que des fois comme ça ils 
peuvent rester avec moi dans ma cour. Il va les attra-
per. Je le remets dans la lampe et je cours jusque chez 
mon ami.» 
L'analyse d'informations visuelles focales (discri-
mination de petits détails) et l'analyse d'informations 
visuelles globales (configuration, rapports visuospa-
tiaux) peuvent être normalement réalisées. Côté 
mémoire, l'enfant présente une bonne mémoire 
épisodique et la mémoire d'informations verbales 
sémantiques semble aussi adéquate. La mémoire 
visuelle n'a pas été évaluée. La lecture d'un texte de 
première année est plutôt bien réalisée et la compré-
hension de texte adéquate. La dextérité manuelle et la 
force de flexion manuelle paraissent moyennes pour 
les deux mains, sans avantage clair de la gauche ou 
encore de la droite. L'intégration visuomotrice est 
juste un peu faible. Les dessins de personnes suggè-
rent une faiblesse du schéma corporel. 
Conclusions 
L'enfant présente un potentiel intellectuel normal 
sans trouble spécifique d'apprentissage scolaire. Il 
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BILANS NEUROPSYCHOLOG·IQUES 
DE CAS EN PÉDIATRIE* 
Dans ce chapitre; nous présentons des cas qui dif-
fèrent quelque peu de ceux présentés au chapitre pré-
cédent. Certains de ces cas souffrent de syndromes ou 
maladies très rares, d'autres comportent une présen-
tation atypique de maladies assez fréquentes, tandis 
que certains permettent d'illustrer un principe impor-
tant du développement ou de l'évaluation neuropsy-
chologique en pédiatrie. Finalement, certains cas 
d'atteintes diffuses de l'encéphale sont inclus ici sur-
tout pour que le lecteur puisse entrevoir comment des 
ensembles de symptômes complexes et de déficits 
cognitifs hétérogènes peuvent se déployer, sans que 
nous prétendions que ces cas puissent être considérés 
comme représentatifs ou typiques. 
Les recommandations cliniques et les scores indi-
vidualisés des tests n'ont pas été rapportés ici. Le 
texte de base servant à décrire ces cas est toujours le 
rapport neuropsychologique réalisé par la même neu-
ropsychologue qu'au chapitre précédant. Toutefois, 
nous avons expurgé ces rapports, pour n'en retenir 
que les éléments clés pour la démonstration ou carac-
térisation visée. 
TENTATIVE DE SUICIDE D'UN 
ADOLESCENT (CAS S9) 
La dépression chez l'enfant est un des plus grands 
tabous des sociétés occidentales. Une des expressions 
ultimes de la dépression, le suicide, nous apparaît, 
surtout chez l'enfant, d'abord peu plausible, ensuite 
incompréhensible,. et finalement intolérable. Le taux 
de suicide adolescent très élevé au Québec est sûre-
ment entre autres choses dû au tabou entourant la 
dépression juvénile. Le suicide découle encore plus 
directement de la dépression chez l'enfant que chez 
*chapitre rédigé en collaboration avec Sylvie Daigneault PhD. 
l'adulte. Par ailleurs, bien que beaucoup d'interve-
nants semblent croire que les circonstances écono-
miques et culturelles soient le premier facteur causal 
de la dépression juvénile, notre lecture de la littéra-
ture nous fait également penser que les facteurs 
climatiques (prévalence dans les pays nordiques) et 
endogènes (neurobiologiques) sont de première 
importance. Nous décrivons ici un cas qui, déprimé et 
suicidaire, s'est infligé une blessure cérébrale sévère. 
Ce garçon très doué et d'une bonne famille est un 
exemple de victime d'un épisode dépressif, sur fond 
d'un trouble de personnalité narcissique. Quoique sa 
dépression ne se soit pas levée juste après coup, un 
an après sa tentative de suicide, son humeur est 
retournée à une « norme usuelle » - probablement à 
cause des modifications neurochimiques résultant 
de la blessure. C'est un des paradoxes de la nature 
humaine si complexe: l'enfant paraît plus heureux 
aveugle et cérébrolésé que voyant et corporell~ment 
intègre. 
Détails biographiques. Évaluation demandée par 
un neurochirurgien. Âge du patient 15 ans et 4 mois. 
Niveau scolaire: secondaire IV. Langue parlée à la 
maison et à l'école, le français. Dominance manuelle 
droite. 
Motifs de l'évaluation. S9 a attenté à sa vie 
à l'aide d'une arme à feu. Le projectile a pénétré 
la boîte crânienne au niveau des tempes jusqu'à 
atteindre particulièrement les nerfs optiques, mais 
également les régions cérébrales adjacentes dont les 
lobes (pré) frontaux. L'adolescent a subi deux inter-
ventions neurochirurgicales et divers traitements 
ophtalmologiques. Après avoir passé de nombreux 
jours dans un état confus, agité et avoir été pris de 
délire, il s'est progressivement mieux orienté, est 
redevenu lucide et a été suivi en psychiatrie, en phy-
siothérapie et en ergothérapie. Avant son transfert à 
l'Hôpital X nous avions procédé à une évaluation 
neuropsychologique. Nous avons conclu alors: a) 
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que l'ensemble des fonctions cognitives dépendantes 
de l'intégrité des aires cérébrales postérorolandiques 
de l'hémisphère gauche étaient épargnées (l'intégrité 
de l'hémisphère droit n'avait pas été estimée alors); 
b) que les aires préfrontales n'étaient pas dans 
l'ensemble très dysfonctionnelles: plus dysfonction-
nenes dans leur partie orbitale, mais peu dysfonc-
tionnelles dans les régions convexes; c) qu'il était 
très difficile de trancher alors entre ce qui, dans son 
comportement et dans 1' expression de son affect, 
était relié à la dysfonction des aires préfrontales, à 
son état affectif prémorbide, à une réaction à son 
geste destructeur, ou encore à la cécité. Aussi, nous 
avions l'impression que son comportement n'était 
pas affecté que par la blessure cérébrale. Ses 
remarques, la nature de ses demandes, nous faisaient· 
croire qu'il était préoccupé, mal dans sa peau..:.. ce 
qui ne fait pas classiquement partie d'un syndrome 
frontal, bien au contraire. Puis 59 fut transféré à 
l'Hôpital X pour être rapidement réadmis à notre 
hôpital à cause d'une infection à l'œil gauche et pro-
bablement aussi parce que les intervenants là-bas 
jugeaient que leurs services de rééducation n'étaient 
pas appropriés pour 59, étant donné ses difficultés 
d'alimentation, son manque de collaboration, sa 
détresse psychologique ainsi que sa cécité. 59 a été 
affecté par cet incident. Ainsi, la semaine 
dernière il était plus agressif, plus capricieux, plus 
intolérant qu'à son départ, et de plus, certain que per-
sonne ne pouvait l'aider et que nos interventions 
étaient stupides. Depuis son retour 59 est suivi 
comme avant en ophtalmologie, en psychiatrie, en 
ergothérapie et en physiothérapie. Tous les interve-
nants reconnaissent qu'59 a fait des progrès remar-
quables ces derniers jours. Cette évaluation de suivi 
avait pour objectif de documenter la récupération 
neurocognitive et de fournir des informations quant 
aux besoins en rééducation. 
Brève anamnèse 
Côté santé et développement on ne rapporte 
aucune particularité. 59 est au secondaire IV et a tou-
jours réussi à l'école largement au-dessus de la 
moyenne et ce dans toutes les matières académiques. 
59 vit depuis plusieurs années avec sa mère et sa 
sœur de seize ans. Ses parents étant divorcés depuis 
plusieurs années, les enfants voient régulièrement et 
fréquemment leur père. Les parents ont toujours 
entretenu une bonne relation et ont décidé depuis la 
tentative de suicide de leur garçon de vivre à nouveau 
ensemble pour aider chacun à mieux traverser cette 
épreuve. Les deux parents sont très impliqués auprès 
de leur fils. 59 a une petite amie. 
Personnalité prémorbide (suivant les indica• 
tions de la mère). 59 était un garçon généreux, qui 
ain:mit :les ,g~os ,et :q.J!i_était habituellement p!ein .de. 
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ment sous le seuil clinique à chaque échelle compor-
tementale, suggérant l'absence de trouble grave de 
1' affectivité, du comportement, de la pensée et de 1' at-
tention. On note par contre comme traits de person-
nalité saillants qu'il n'était pas apprécié des pairs, 
qu'il en était conscient et en souffrait beaucoup, qu'il 
était très enclin à argumenter, se vanter ou exagérer 
(personnalité narcissique). Les parents étaient cons-
cients de cette difficulté sociale mais ne pouvaient en 
aucune façon prévoir le geste grave de leur fils. 
Observations 
Affectivité. 59 n'est plus très irritable, désinhibé 
ou agressif. Il ne se plaint pas beaucoup, mais 
éprouve encore quelques difficultés à tolérer les 
bruits. Il commence à manifester à l'occasion des 
émotions positives (fait quelques blagues appro-
priées). L'affect paraît en voie de se normaliser, il est 
un peu chaleureux avec nous et affiche plus d'intros-
pection. Il accepte de collaborer tout au long de 1' éva-
luation et ce sans négociation. L'adynamie qui le 
caractérisait n'est pratiquement plus observable. Pour 
en connaître davantage sur l'état affectif de l' adoles-
cent, consulter le rapport de la psychiatre. 
Fonctions. intellectuelles verbales. Tel qu'estimé 
de façon conventionnelle avec l'EIWE-IIT, le quotient 
intellectuel verbal se situe au niveau de l'intelligence 
très· supérieure. Le profil des performances verbales 
s'est normalisé, ainsi on n'observe plus la faiblesse 
relative rapportée au sous-test de Jugement, qui était, 
il y a quelques jours, attribuable à une certaine rigi-
dité mentale et à de l'impulsivité. · 
Fonctions d'attention. Tout en étant probablement 
légèrement affectées par la blessure cérébrale et la 
fatigue (difficultés de sommeil et d'alimentation) les 
capacités d'attention auditive et de concentration sont 
quand même très bonnes. 
Fonctions langagières. Les habiletés langagières 
tant au niveau réceptif qu'expressif ne paraissent pas 
affectées par la blessure cérébrale. Pour les résultats 
d'une évaluation plus poussée des habiletés langa-
gières, consulter le rapport de l'orthophoniste. 
Fonctions de l'hémisphère droit. Les. tests neuro-
psychologiques mesurant les habiletés de traitement 
d'informations visuelles et visuospatiales, les capaci-
tés mnésiques visuelles, les habiletés visuoconstruc-
tives, et qui ont des capacités pour estimer l'intégrité 
fonctionnelle de l'hémisphère droit, ne sont pratique-
ment pas utilisables avec 59 à cause de la cécité. 
·Tout de même sa très bonne performance au Test de 
Performance Tactile (exécution, apprentissage et 
mémoire), sa bonne stratégie au dessin de l'horloge, 
l'absence d'indice d'hémi-inattention visuelle et audi-
tive, sa capacité normale à identifier~des objets avec 
la main gauche, ses bonnes capacités d'imagerie 
mentale d'objets sous diverses et même inhabituelles 
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fonctionnelle dtè 1'hémisphhe droit. 
Fonctions mnésiques. La mémoire verbale de tra-
vail est très bonne. La mémoire verbale à long terme 
ne paraît pas affectée par la blessure cérébrale. 
Fonctions exécutives. La fluidité verbale à partir 
d'indices phonétiques s'est normalisée à plus d'un 
écart type au-dessus de la moyenne. Aucune erreur 
d'inertie ou d'impulsivité n'a été commise aux tâches 
de Loria. Il fit preuve également de certaines habiletés 
de planification, d'élaboration et application de stra-
tégies ainsi que d'un peu d'autocritique. Encore au 
cours des tout derniers jours on note une amélioration 
au niveau du contrôle de ses réponses verbales, il est 
beaucoup moins désinhibé, moins impulsif. On ne 
note plus d'adynamie exécutive, ni rigidité cognitive 
franche. Son comportement et la qualité de ses 
réponses aux diverses épreuves n'apportent plus que 
de faibles indices de dysfonction préfrontale -malgré 
les images radiologiques qui montrent bien que 
ces régions cérébrales sont atteintes. Il faut dire que 
nous n'avons observé S9 que dans un environnement 
structuré alors qu'une atteinte préfrontale pourrait 
être davantage mise en évidence dans des contextes 
sociaux naturels, non structurés et comportant des 
facteurs de stress. 
Conclusion 
Cette évaluation suggère que l'ensemble des fonc-
tions cognitives dépendantes de l'intégrité des aires 
cérébrales postérorolandiques des hémisphères droit 
et gauche sont épargnées. Les bonnes capacités exé-
cutives, la flexibilité mentale, la modulation de son 
comportement ainsi que l'ensemble des très bons 
résultats suggèrent que les aires préfrontales ne sont 
pas dans 1' ensemble très dysfonctionnelles : légère-
ment dysfonctionnelles dans leur partie orbitale, mais 
très peu ou pas dysfonctionnellt:is dans les régions 
convexes. Son comportement spontané et l'ensemble 
des performances mettent en évidence une bonne 
récupération neuropsychologique et nous font croire 
en une bonne évolution des composantes affectives. 
MÉDULLOBLASTOME (CAS S1 0) 
Le médulloblastome est l'unique exemplaire d'une 
tumeur des neurones. Parce que la mitose neuronale 
cesse presque complètement vers la 14e semaine 
après la conception, le dérèglement du processus 
mitotique (cancer) devient peu plausible - ce qui 
n'est pas le cas des autres tissus du cerveau (tissus 
vasculaires, gliaux, osseux, méninges, glandes, etc.). 
Certains neurones peu développés (germinaux) res-
tent néanmoins susceptibles à la prolifération cancé-
reuse, particulièrement dans le cervelet. Le 
médulloblastome est une tumeur maligne de ces neu-
rones rencontrée surtout chez l'enfant, siégeant dans 
la fosse postérieure, au niveau du vermis cérébelleux 
avec infiltration dans la cavité du quatrième ventri-
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cule. Les métastases sont fréquentes. Cette maladie 
est une des plus graves en neuropédiatrie, le taux de 
mortalité restant encore très élevé. De surcroît, les 
traitements sont extrêmement pénibles et handica-
pants : retard du développement, déficience thyroï-
dienne, suppression de la croissance de la moelle 
osseuse, stérilité, baisse des facultés mentales, affai-
blissement immunitaire, dysfonction hypophysaire et 
hormonale. 
Détails biographiques. Adressé par un neurochi-
rurgien. Âge: 12 ans et 4 mois. Langue parlée à la 
maison et à l'école: le français. Dominance manuelle 
droite. 
Motif de la consultation. S 10 a été opérée pour un 
médulloblastome ce mois-ci. Cette évaluation neuro-
psychologique a été demandée par le neurochirurgien. 
Anamnèse 
SlO a été admise à l'hôpital, après un mois de nau-
sées, de céphalées frontales, d'un trouble de d'équi-
libre et de vision double intermittente. Un examen 
tomodensitométrique indiqua la présence d'une lésion 
dans la fosse postérieure avec hydrocéphalie obstruc-
tive modérée. Deux jours plus tard on procéda à la 
neurochirurgie, un diagnostic de médulloblastome est 
alors confirmé. Un examen tomodensitométrique 
postopératoire indique la présence d'œdème dans la 
région occipitale, une aire d'hyperdensité adjacente 
au 4e ventricule pouvant correspondre à un héma-
tome ou à du «packing gel»; on mentionne que la 
possibilité de lésion tumorale ne peut être exclue. 
L'enfant commence les séances de radiothérapie cette 
semaine. Elles devraient se terminer début novembre. 
SlO reçoit aussi à l'Hôpital de Montréal pour Enfants, 
des services d'ergothérapie. De plus, elle sera vue e.n 
psychologie, par le Dr Y. Un tutorat à domicile pour 
les apprentissages scolaires devrait débuter à la fin de 
. la radiothérapie. 
Le père de S 10 a terminé 16 années de scolarité et 
travaille dans le service administratif d'un centre de 
santé. Sa mère a obtenu une licence en éducation et 
enseigne au niveau primaire. S 10 a une grande sœur 
qui est actuellement en secondaire III et qui au pri-
maire se situait dans le premier tiers de sa classe. SlO 
devrait commencer en septembre son secondaire I et 
aurait réussi au primaire, à rester dans le premier tiers 
de sa classe selon les matières (force: les arts plas-
tiques; faiblesse: le français). Elle n'a jamais eu de 
· problème sérieux de santé et ne manifestait aucun 
trouble du comportement. 
Observations 
On sentait dès le départ que SlO n'était pas opti-
malement alerte. Elle ne comprenait pas rapidement 
les consignes, elle acquiesçait pour tout. On notait 
une spontanéité du discours, de rares contacts visuels. 
L'expression spontanée du visage semblait réduite et 
434 NEUROPSYCHOLOGIE DU DÉVELOPPEMENT 
limitée au sourire si on l'incitait à réagir à un propos. 
Les exercices exigeant un examen visuel du matériel, 
elle fermait un œil pour contrer probablement une 
vision double. Lors des exercices verbaux, elle était 
portée à garder les yeux mi-clos. Elle n'était pas agi-
tée, avait des difficultés pour la marche, exécutait les 
épreuves sans se faire prier et les efforts paraissaient 
raisonnables. De plus, S10 était très fatigable. 
Fonctions d'attention. À l'empan numérique et au 
Test des Jetons les performances sont un peu faibles 
mais non déficientes, ce qui indique que S 10 était 
capable de mobiliser pour un court temps son atten-
tion auditive, suffisamment pour bien percevoir et 
intégrer des informations verbales auditives (des 
chiffres, de courtes consignes verbales). Toutefois des 
performances déficientes au test de D2 et à l'arithmé-
tique (orale) de l'EIWE-Ill indiquent une faiblesse de 
la vigilance, une capacité très limitée pour les opéra-
tions mentales. L'attention visuelle était aussi mitigée 
mais n'affichait aucune altération latéralisée. 
Fonctions intellectuelles. Ses performances aux 
épreuves verbales du EIWE-III les moins affectées 
par l'atteinte cérébrale ainsi que sa performance au 
Test Peabody de Vocabulaire par Images - Révisé 
suggèrent que le QI verbal prémorbide se situait dans 
la moyenne. SIO était capable d'aller chercher des 
informations anciennes, effectuer une certaine abs-
traction verbale, définir des mots, mais manifesta des 
limites importantes pour toutes les épreuves dépen-
dantes d'une régulation optimale de l'éveil cortical: 
comme toutes les tâches de vitesse et celles exigeant 
des opérations mentales sur des informations nou-
velles (Substitutions: Score pondéré de 4; Recherche 
de symboles: Score pondéré de 3; Arithmétique: 
Score pondéré de 2). 
Fonctions langagières. Langage réceptif. Ses per-
formances dans la moyenne au Test Peabody de 
Vocabulaire par Images -Révisé, aux Devinettes du 
K-ABC et aux quatre premières sections du test des 
Jetons suggèrent que la perception auditive et la com-
préhension du langage ne sont pas très affectées. Les 
limites dans ce registre semblent reliées à la limite de 
l'éveil cortical général: SIO n'était pas en mesure 
d'intégrer des informations verbales complexes, éla-
borées, ne pouvant mobiliser assez d' «énergie» men-
tale. Langage expressif. Le discours spontané était 
pratiquement absent. La dénomination d'objets était 
un peu faible, la fluidité verbale était déficiente sous 
contrainte sémantique et on y retrouva plusieurs répé-
titions. Ces faiblesses semblent associées à la fai-
blesse de la vigilance. 
Perception visuelle et analyse visuospatiale. Aux 
Figures lacunaires de Rey, S 10 percevait normalement 
les petits dessins et à la lecture la perception des lettres 
était adéquate et le décodage bien réalisé. Toutefois, si 
la tâche exigeait une_ vitesse cd' analyse~visuelle et/ou 
dttba!Jl.Y.Stl!~8istlel~, O:li<Wits.'3S Crnmnffiëst.;titj une.faib!esse:.: 
marquée. On tïotàît aussi qu'à la lecture Sl01J'-'"lllV&n 
sauter ou recommencer une ligne, l'attention visuelle 
et/ou les repaires visuospatiaux étant faibles. 
Intégration visuornotrice. Au Test d'Intégration 
Visuomotrice (Beery), la performance situait S 10 au 
1 oe percentile ce qui représente une légère altération 
de l'intégration visuomotrice lorsque le facteur 
vitesse n'est pas considéré. Elle démontra de plus une 
bonne flexibilité du contrôle visuographomoteur. Le 
test de Substitutions, sollicitant l'efficacité visuomo-
trice a toutefois mis en évidence une lenteur modérée 
de la visuographomotricité. On nota une difficulté de 
pointage au test des Jetons, probablement attribuable 
à un dysfonctionnement néocérébelleux. 
Fonctions visuoconstructives. L'évaluation de 
cette fonction frit limitée à la sphère bidimensioQ-
nelle. Ainsi la copie de la figure complexe de Rey, 
exigeant une bonne analyse visuospatiale, une bonne 
stratégie exécutive et une bonne intégration visuomo-
trice, fut déficiente. Sa copie afficha une limite de 
l'analyse d'informations visuelles complexes handi-
capant les habiletés visuoconstructives indépendam-
ment de la vitesse. 
Fonctions mnésiques. Mémoire verbale. Les capa-
cités d'apprentissage verbal étaient déficientes. 
L'encodage était très limité. Le maintien des infor-
mations en mémoire à long terme était difficilement 
estimable. Mémoire non verbale. La mémoire d'in-
formations visuelles non verbales était sérieusement 
compromise au niveau de l'encodage, étant donné la 
limite de l'analyse de telles informations. Toutefois, 
les quelques informations encodées parurent mainte-
nues et accessibles après un certain temps. 
Conclusion 
L'évaluation neuropsychologique a mis en évi-
dence certains déficits et plusieurs faiblesses compa-
tibles avec: a) une altération fonctionnelle des circuits 
cérébraux impliqués dans la régulation de l'éveil cor-
tical (possibilité : dysfonctions de la formation réticu-
lée) ; et/ou b) des conséquences de l'hydrocéphalie 
préchirurgicale; et/ou c) le caractère récent de l'in-
tervention neurochirurgicale en soi (œdème, héma-
tome). Les difficultés se situaient principalement au 
niveau des opérations cognitives complexes (ex: cal-
culs mentaux, analyse d'informations nombreuses ou 
complexes) et de l'efficacité (vitesse) visuomotricité, 
pouvant être associées à une altération modérée de la 
vigilance (fonctionnement cortical sous-optimal). 
Aucune des performances ne suggère des dysfonc-
tions focales et latéralisées. 
HAMARTOME HYPOTHALAMIQUE 
(CAS S11) 
L.'.hamar.tornec_est:une.:tumeur :Wdiatrio~ecr:n:.e .. tou::-
t-hanthabituellen~em k tuber cinerium de l"hypotha-
lamus ou les corps mamillaires. Cette tumeur est 
considérée «bénigne» en ce sens qu'elle est plutôt 
une malformation qu'une aberration mitotique, et que 
sa croissance est lente et très limitée. Les premiers 
signes cliniques incluent typiquement des crises 
gélastiql,les (ictaux, inappropriés, involontaires, et 
sans vécu) que l'on observe chez le nourrisson, sans 
réaliser sur le moment qu'il s'agit de crises épilep-
tiques. Surviennent ensuite pendant l'enfance en âge 
préscolaire, la puberté précoce (ex: apparition des 
caractères sexuels secondaires, hormones stéroïdes à 
des niveaux pubertaires, etc.), des crises convulsives-
· souvent de nature franchement épileptiques, et des 
désordres du comportement. L'agressivité n'est pas 
toujours présente, mais peut être extrême lorsqu'elle 
l'est. Les désordres du comportement incluent parfois 
l'anxiété, la rumination obsessive, et peuvent dans 
certains cas plus rares friser la psychose et on a noté 
dans d'autres cas des dispositions antisociales ou un 
retrait social, ainsi que des troubles alimentaires tels 
la boulimie. L'hyperactivité a aussi été rapportée. Le 
pronostic est sombre en ceci que l'épilepsie s'aggrave 
dans presque tous les cas jusqu'à l'état généralisé, et 
qu'il y a une détérioration cognitive progressive, et 
parfois une évolution mortelle due au « status épilep-
ticus ». Depuis environ quinze ans, l'excision chirur-
gicale de l'hamartome peut soulager le patient de ses 
symptômes épileptiques. Toutefois, cette chirurgie 
doit être effectuée dans des régions vitales du cer-
veau, et est donc très délicate et peut être contre-indi-
quée ou sub-totale. De plus, elle n'est pas toujours 
efficace, On a rapporté des hétérotopies, microgyries, 
déformations hémisphériques, détectées à l'autop-
sie ou à l'imagerie cérébrale, mais ces anomalies 
n'étaient pas présentes chez plusieurs cas autopsiés. 
La tumeur n'est souvent décelable in vivo qu'en ima-
gerie par résonance magnétique. 
Détails biographiques. Évaluation demandée par 
un endocrinologue, un neurologue et un neurochirur-
gien. Âge: 7 ans et 5 mois~ Langue parlée le français. 
Dominance manuelle droite. 
Motif de l'évaluation. S11 est un petit garçon de 
sept ans, atteint d'un hamartome hypothalamique, qui 
est actuellement hospitalisé pour y subir une investi-
gation neurologique poussée, parce que ni les parents, 
ni les intervenants de son centre d'accueil ne par-
viennent à contrôler ses comportements agressifs. En 
vue de contrôler ces derniers, qui répondent très peu 
aux techniques de modification du comportement, un 
ou des essais pharmacothérapeutiques seront proba-
blement considérés, ainsi que la neurochirurgie. 
Anamnèse 
Développement et santé. La grossesse s'est 
déroulée normalement et fut menée à terme. On ne 
rapporte aucune difficulté périnatale (à l'exception 
d'une jaunisse). Le nouveau-né pesait près de huit 
BILANS NEUROPSYCHOLOGIQUES DE CAS EN PÉDIATRIE 435 
livres, les scores Apgar étaient de 7-8-8. Le dévelop-
pement de la locomotricité était dans les limites de la 
normale alors que celui du langage fut plutôt lent. 
L'enfant a toujours semblé en bonne santé, à part une 
pneumonie à l'âge de trois semaines. Entre un an et 
deux ans, 1' enfant aurait commencé à manifester des 
crises gélastiques. On le considérait déjà alors comme 
un enfant hyperactif et agressif. À l'automne 1992, on 
fait le diagnostic d'un hamartome hypothalamique. 
Par la suite, l'enfant présente des crises épileptiques 
de divers types, survenant quelques fois par jour, dif-
ficiles à contrôler par la médication. Au cours des 
années qui suivent, les comportements agressifs 
auraient graduellement augmenté. Maintenant, les 
parents constatent une augmentation marquée et 
récente (depuis un mois) de ces comportements 
agressifs caractérisés davantage par une hyperoralité 
(mange presque n'importe quoi) et par une hyper-
sexualité (ex: exhibe ses organes génitaux). Il ne pré-
sente pas de puberté précoce, comme c'est souvent le 
cas avec ce type de lésion. L'enfant prend actuelle-
ment du Neurontin®. Un EEG récent rapporte une 
activité épileptiforme active au-dessus des aires tem-
poromédianes droites et une anomalie diffuse de l'ac-
tivité cérébrale, plus marquée au-dessus de 
l'hémisphère droit. Une imagerie par résonance 
magnétique récente montre une lésion des tissus 
mous résiduelle au niveau de l'hypothalamus gauche. 
Histoire familiale et sociale. S 11 est l'enfant 
unique d'une mère célibataire. L'histoire neurolo-
gique familiale est assez mince : un cousin du côté 
maternel présenterait des difficultés de comporte-
ment. En 1992-1993, Sll fréquente la garderie X et 
la mère bénéficie alors de l'aide d'intervenants du 
CLSC. À L'automne 1993, l'enfant fréquente un 
centre de jour. En 1994, il est inscrit dans un groupe 
d'intervention en pédopsychiatrie de l'Hôpital 
Maisonneuve-Rosemont. En 1995, l'intervention 
pédopsychiatrique est poursuivie et l'enfant est ins-
crit à l'École Y. En septembre 1995, il est finalement 
placé comme pensionnaire de semaine, au Foyer Z, 
pour être transféré en juin 1996 à un des Centres de 
Jeunesse de Montréal. S 11 passe ses samedis chez sa 
mère et ses dimanches avec son père. Les interve-
nants du Centre de Jeunesse ont demandé la présente 
hospitalisation. 
Evaluation psychologique de fin novembre 
1992. S 11 est alors âgé de trois ans et demi. La psy-
chologue rapportait beaucoup d'agitation, des com-
portements agressifs (jette tout par terre, blasphème), 
des limites importantes d'attention ainsi qu'une diffi-
culté à persister dans 1' effort. Les résultats au 
Griffiths indiquaient un quotient intellectuel au 
niveau de 1' intelligence frontière (QI global estimé: 
76), où les plus faibles performances concernaient la 
motricité fine. On notait une capacité relative en rai-
sonnement non verbal et un retard du développement 
des habiletés langagières. 
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Observations 
Comportements inhabituels observés à une ou plu-
sieurs des sessions d'évaluation. 
1. L'enfant émet à 1' occasion des tics simples 
vocaux (petits cris, raclements de gorge, grincements 
des dents) et vocaux complexes (coprolalie, écho-
lalie). Remarque: selon les parents il n'a jamais 
manifesté de tics qui ·auraient maintenant disparus 
et, n'aurait jamais manifesté de pensées de nature 
obsessive. 
2. Il crache très souvent au visage, tente de nous 
mordre et de nous pincer, nous frappe, nous lance 
avec force des objets si contrarié. 
3. Il mange des mines de crayons, des gommes à 
effacer, du papier, des mouchoirs en papier. 
4. Il contrôle malle volume de sa voix. 
5. Lors des tâches réalisées avec les crayons il 
éprouve de grandes difficultés à freiner une pulsion 
de colorier les objets dessinés et finalement de bar-
bouiller les feuilles avec agressivité. · 
6. Il met fréquemment ses mains dans ses panta-
lons pour ensuite les porter d'abord à son nez, puis à 
sa bouche. 
7. Il émet occasionnellement des commentaires à 
caractère sexuel. Par exemple, il lève notre jupe avec 
son pied et dit: «Touche pas ma vulve.», nous dit une 
autre fois avec un air très sérieux «T'as des beaux 
seins toi.» 
8. Il verbalise beaucoup ce qu'il doit et ne doit pas 
faire (Il dit: « Sois gentil S 11. », «J'aime pas ça quand 
tufais ça.», «Faut que tu te calmes Sll. »).Ceci met 
en évidence la présence d'une implication corticale 
visant la modulation du comportement mais qui est 
toutefois habituellement inefficace. 
9. Il présente parfois un sincère regret d'avoir 
agressé quelqu'un, il réagit avec anxiété à ses gestes 
agressifs et a besoin d'être rassuré. Il s'inquiète par-
fois de notre réaction à certains de ces tics (ex: après 
de petits èris incontrôlés, il nous demande souvent si 
ça nous fait peur. On remarque que notre réponse 
négative le rassure). 
10. Ses comportements agressifs et les tics sont 
sensibles au niveau de stress en situation, augmentant 
par exemple lorsque la tâche devient plus difficile ou 
encore lorsqu'on lui refuse quelque chose. 
11. Il parvient parfois à différer un comportement 
(tic) comme cracher, roulant la salive dans sa bouche 
et allant cracher dans la poubelle ou par terre, alors 
qu'il allait le faire dans le visage de l'adulte. 
12. S 11 est aussi un enfant qui se montre souvent 
très affectueux, et qui réagit souvent assez bien à l'at-
tention qu'on lui donne. . 
Comme en 1992, il manifeste toujours beaucoup 
d'agitation, des comportements agressifs, des limites 
importantes:d'.attention ainsi qu'une difficulté à per-
sist:ierdüaiî :-1'lè€foact-:r x:efJ.tse~ so.uyent <lee pp.uil1~;~ivre"" 
la résolution de problèmeS!.. crmse de cela. il a été 
très difficile d'évaluer les c~pacités neurocognitives 
de Sll et la fidélité des performances n'est pas 
optimale. 
Fonctions intellectuelles. Ici nous estimons le 
quotient intellectuel avec quelques sous-tests tirés du 
EIPPW-R et d'autres du EIWE-III. Ses performances 
suggèrent un quotient intellectuel verbal et non ver-
bal assez semblable se situant au niveau qe la défi-
cience intellectuelle légère (QI global estimé 65). La 
comparaison de ces résultats à ceux de 1992 (76 ver-
sus 65) suggère que les capacités cognitives ne se 
sont pas développées normalement au cours des 
quatre dernières années. 
Comportements d'adaptation, à la vie quoti-
dienne. Nous avons complété les Echelles de com-
portements adaptatifs de Vineland avec les parents. 
Leurs observations des comportements de leur fils, 
suggèrent un déficit des compétences de communica-
tion (il se situe à l'équivalent de 6 ans), de socialisa-
tion (il se situe à l'équivalent de 3 ans) et 
d'autonomie dans les activités quotidiennes (ex: soins 
personnels situés à l'équivalent de 5 ans). Ces limites 
paraissent principalement attribuables aux difficultés 
de comportement citées plus haut et ne reflèteraient 
pas vraiment ses capacités neurocognitives. 
Fonctions d'attention. L'attention visuelle et l'at-
tention auditive sont très difficilement engagées et 
très faiblement soutenues. S 11. est pratiquement inca-
pable de se concentrer (de manipuler mentalement 
des données verbales ou non verbales). 
Fonctions langagières. lAngage réceptif. Le voca-
bulaire réceptif est juste un peu faible, l'enfant se 
situant à cet égard autour du 15è percentile des 
enfants de son âge (âge équivalent de 6 ans). La com-
préhension de base parait assez bonne, mais est sou-
vent limitée par son manque d'attention. lAngage 
expressif. L'enfant prononce assez bien. Il s'exprime 
avec des phrases très courtes. Le vocabulaire expres-
sif paraît très limité, en comparaison du vocabulaire 
réceptif. Ainsi, l'enfant commet, surtout en situation 
de dénomination, des erreurs perceptivovisuelles, des 
paraphasies sémantiques, des paraphasies phoné-
tiques et quelques persévérations, suggérant un 
trouble de sélection de la réponse verbale (dysphasie 
expressive). 
Fonctions visuelles et visuomotrices. La percep-
tion visuelle paraît normale, mais l'analyse des infor-
mations visuelles et visuospatiales est très limitée, 
entre autres par son manque d'attention. Alors qu'il 
est porté à écrire avec de très grosses lettres, il peut 
lorsqu'il n'a pas le choix, produire une calligraphie de 
grosseur normale. Aussi, alors qu'il est porté à s'ex-
citer, donc par exemple à accrocher les bords dans ses 
tracés lors des exercices des labyrinthes, il peut par 
moment bien contrôler son crayon de façon à rester 
plutôt bien au centre des allées. Sa performance~au 
J3.èfry:,suggf!'eeuumptit;retard::dluiéyeloppfmeet:dàes 
· habiletés visuomotrices. 
Fonctions mnésiques. Mémoire verbale. Les capa-
cités d'attention sont trop limitées pour qu'on puisse 
vraiment évaluer les diverses fonctions mnésiques 
pour les informations verbales. L'enfant se rappelle 
bien notre nom. Plusieurs informations de la mémoire 
verbale ancienne pouvaient être récupérées. Par 
contre, il ne pouvait pas nous dire l'adresse de sa 
mère, ni celle de son père, alors qu'il les connaissait 
bien auparavant, de même il n'a pas pu non plus 
nommer, même en les ayant sous les yeux, la valeur 
de pièces de monnaie, alors qu'il les connaissait 
également avant. Ces observations sont difficiles à 
interpréter, pouvant dans certains cas suggérer un pro-
cessus démentiel, mais pouvant aussi être secondaires 
à une sous-activation corticale à laquelle s'ajoutent 
ses difficultés d'expression langagière. Mémoire non 
verbale. Ses performances à un jeu de mémoire (com-
portant des informations visuelles) suggèrent une très 
bonne mémoire, du moins à court terme, pour ce type 
d'informations. La mémoire d'une figure géomé-
trique paraissait toutefois très limitée. 
Fonctions exécutives. Les habiletés exécutives 
sont sévèrement limitées. Il ne planifie aucunement 
ses exécutions, résiste difficilement aux stimuli envi-
ronnementaux, éprouve de grandes difficultés glo-
bales à moduler, à inhiber ses comportements par des 
règles verbales même bien intériorisées. Il ne vérifie 
pas ses exécutions, mais paraît quand même assez 
conscient de ses difficultés comportementales, d'ex-
pression langagière et de résolution de problèmes non 
verbaux. . 
Habiletés scolaires. S 11 peut identifier et écrire les 
lettres mais le niveau d'apprentissage de la lecture ne 
dépasse pas celui de maternelle. Il compte assez bien 
et peut faire de petites additions et soustractions avec 
support visuel. 
Conclusion 
S 11 présente un trouble important du comporte-
ment (agressivité), comme il est rapporté dans les 
études publiées sur les effets d'hamartomes hypotha-
lamiques. Certains de ces comportements ressemblent 
plutôt à des tics et font penser à un syndrome de 
Gilles de la Tourette; mais ces derniers sont très·pro-
bablement, comme les autres pulsions agressives, 
secondaires aux anomalies fonctionnelles (structu-
relles et/ou pharmacologiques) de diverses aires Hm-
biques (ex: cortex cingulé) et des ganglions de la 
base. Les résultats suggèrent une baisse des capacités 
intellectuelles; ce qui va aussi dans le sens de la litté-
rature sur le sujet. Cette baisse de QI est probable-
ment secondaire à une indisposition globale de 
l'enfant à apprendre, à se développer. Cette baisse de 
QI reflète aussi peut-être une réelle détérioration cor-
ticale, et concorderait ainsi avec les données de EEG. 
Les performances neuropsychologiques actuelles ne 
suggèrent aucune dysfonction focale, n'appuyant 
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donc pas une dysfonction plus marquée de l'hémi-
sphère droit, comme le suggère le dernier EEG. Une 
évaluation neuropsychologique (pré-opératoire) plus 
poussée pourra être réalisée seulement si une médi-
cation favorisait la collaboration de l'enfant (en aug-
mentant ses capacités d'attention, en diminuant son 
excitabilité et la fréquence des crises agressives). 
ÉPILEPSIE PARTIELLE-COMPLEXE 
(CAS S12) 
L'épilepsie partielle complexe peut prendre une 
multitude de formes en fonction du site lésionnel. Les 
traits dominants peuvent être affectifs (peur, panique, 
colère ou euphorie sans objet), moteurs (comporte-
ment moteur stéréotypé et automatique, souvent répé-
titif et sans signification, mais pouvant constituer des 
activités assez complexes, automatismes mastica-
toires, gestuels, auto-investigateurs, ambulatoires, 
c'est-à-dire des cc;>mportements moteurs en soi bien 
agencés, mais inadéquats par rapport à la situation, 
associés à un état de confusion et suivis d'une amné-
sie), perceptifs (illusions et hallucinations diverses 
selon la localisation: olfactives [crises uncinées], 
visuels élémentaires [crises occipitales] ou complexes 
[crises temporo-occipitales], auditifs [gyrus de 
Heschl], s'accompagnant d'une sensation de vertige 
et de troubles de l'équilibre), ou végétatifs ( constric-
tion thoracique, épigastrique, malaise abdominal). 
Détails biographiques. Évaluation demandée par 
un neurologue. Âge : 16 ans et demi. Langue parlée à 
la maison et à l'école : le français. Dominance 
manuelle droite. 
Motifs de l'évaluation. Cette évaluation a été 
demandée par le neurologue afin de documenter le 
profil neuropsychologique de l'adolescent, dont le cas 
devait être soumis à des experts en traitement chirur-
gical de l'épilepsie. 
Anamnèse 
On ne rapporte aucune complication au cours de la 
grossesse et de l'accouchement. L'histoire du déve-
loppement et de la santé sont normales jusqu'à l'âge 
de 6 ans. S 12 à cet âge commença par contre à avoir 
des crises convulsives pour lesquelles on intervint aus-
sitôt avec un agent anticonvulsivant. Depuis cet âge 
l'importance et la nature des crises ainsi que l'effica-
cité de la médication furent fluctuants. Depuis cet 
automne, Sl2 a subi des investigations médicales 
sérieuses car les crises partielles complexes sont deve-
nues très fréquentes malgré des niveaux thérapeu-
tiques de Tégretol® et d'acide valproïque. Les EEG 
récents confirment une activité épileptiforme prédo-
minante au-dessus de l'hémisphère droit. Les examens 
radiologiques (imagerie par résonance magnétique et 
examen tomodensitométrique) documentent une 
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lésion assez étendue, de nature indéterminée, occupant 
la région médiane du lobe frontal droit, l'hypothala-
mus et la tête du noyau caudé. S 12 est actuellement 
inscrit dans un cours secondaire de formation profes-
sionnelle, deux jours de cours et trois jours de stage 
dans le milieu professionnel par semaine. Ce chemi-
nement particulier fait suite à une longue histoire de 
difficultés d'apprentissage. Il fait actuellement son 
stage dans 1' atelier de rembourrage de son père. Il est 
toujours socialement en retrait, mais s'accroche beau-
coup aux adultes et demande leur attention. Il fait plus 
jeune que son âge et il est plutôt passif. Les parents ne 
rapportent pas de troubles graves de la personnalité ou 
encore du comportement, à part des moments où il se 
montre àgressif. 
É'Valuations psychologiques antérieures. S 12 a 
été évalué en 1989. Cette évaluation donnait des indi-
cations sur les quotients intellectuels (QI) verbal et 
non verbal au niveau de l'intelligence moyenne -
avec des profils de performances irréguliers aux deux 
échelles. À l'évaluation en 1992, le QI verbal se 
situait à la borne inférieure de 1' intelligence moyenne 
faible, représentant une limite du développement des 
habiletés cognitives verbales, alors que le QI non ver-
bal se situait toujours au niveau de l'intelligence 
moyenne. Cette évaluation mettait en évidence les 
faiblesses neuropsychologiques suivantes: dysnomie, 
lenteur visuomotrice, limite de la mémoire verbale et 
non verbale, auxquelles s'ajoutaient une pensée 
concrète, orientée dans le présent, un manque de 
curiosité intellectuelle, une certaine pauvreté au 
niveau affectif et des tendances obsessionnelles. 
Observations 
S 12 est un adolescent plutôt grand, mince et de 
belle apparence. Il est vêtu proprement et porte des 
verres pour corriger une myopie. Le matin de l'éva-
luation il a oublié de prendre sa médication et fait 
plusieurs crises épileptiques, caractérisées par un arrêt 
du discours, un clignement des yeux, des tremble-
ments du menton et un mouvement de rotation de la 
tête et du haut du corps vers la droite, et accompa-
gnées d'une perte de l'attention d'à peine une minute. 
Il offre une collaboration exemplaire. Les efforts sont 
constants. Il manifeste un soucis de la précision. Son · 
comportement est globalement adapté, mais lorsqu'il 
parle d'un sujet personnel il prend un peu trop de 
temps et son discours manque de logique, le lien entre 
la description de l'événement et ce qui l'affecte est 
plutôt incertain. 
Fonctions intellectuelles. Tels qu'estimés de façon 
conventionnelle avec le EIWE-III, le quotient intel-
lectuel (QI) verbal se situe au niveau de l'intelligence 
frontière alors que le Q! non verbal se situe au niveau 
deJ 'intelligenceJiloyenneJ"àilile; Le~profil des ,perfor~ . 
'rmn>ets 'Yécbtll~ Yerbàk e~t -pinto: iégn;He;· t't 
indique une t'lib lesse générale des C:lpacités cognitives 
verbales telles que les connaissances générales, les 
capacités d'abstraction verbale, la compréhension des 
réalités sociales ainsi que la logique mathématique. Le 
profil des performances à l'échelle non. verbale est 
irrégulier indiquant des capacités moyennes de réso-
·lution de problèmes non verbaux, mais une certaine 
lenteur de 1' analyse visuelle et une grande lenteur aux 
niveaux du balayage visuel et de la graphomotricité. 
Fonctions d'attention. L'attention visuelle et l'at-
tention auditive, si on ne tient pas compte des crises 
épileptiques, sont normalement engagées et bien sou-
tenues. Les capacités de concentration sont bonnes. 
Fonctions langagières. L'évaluation des habiletés 
langagières a été réalisée par 1' orthophoniste. Cette 
dernière a documenté des difficultés légères de com-
préhension se manifestant si le débit de présentation 
des informations est rapide. L'expression verbale est 
un peu limitée, étant principalement affectée par une 
dysnomie. 
Fonctions 'Visuelles et 'Visuomotrices. L'analyse 
visuelle et visuospatiale peut être très bien réalisée. 
La dextérité et la force de flexion manuelles sont nor-
males pour les deux mains avec un avantage normal 
de la droite. L'intégration visuomotrice est bien déve-
loppée. Seule une lenteur et une petite inertie exécu-
tives affectent ses performances visuomotrices. 
Fonctions mnésiques. Mémoire verbale. La 
mémoire verbale de travail, nécessaire à la répétition 
de chiffres ou de phrases est un peu limitée. L' ap-
prentissage verbal s'effectue à un rythme normal, Sl2 
profitant bien de répétitions du matériel verbal pour 
le mémoriser. La mémoire sémantique est bonne. De 
plus, les informations verbales paraissent normale-
ment conservées et récupérées de la mémoire à long 
terme. Mémoire non verbale. La mémoire à moyen et 
long terme d'informations visuelles non verbales 
paraît normale. 
Habiletés exécuti'Ves. Sl2 se montre capable de 
planification, d'opérer une synthèse d'informations 
visuelles, d'une certaine flexibilité exécutive (ex: 
alterne entre deux séquences apprises), de moduler 
son comportement de façon à respecter de nouvelles 
règles verbales, de vérifier ses exécutions et de se 
corriger spontanément. De plus, il ne manifeste aucun 
trouble d'impulsivité. Il éprouve une petite difficulté 
graphomotrice en situation d'interférence, et une 
petite difficulté particulière de fluidité lorsqu'elle est 
réalisée sous contrainte phonétique (activité plus 
inhabituelle). Ces deux faiblesses exécutives pèuvent 
par contre être simplement associées aux difficultés 
d'apprentissage scolaire de 1' enfant et à la dysnomie. 
Ainsi, à part une lenteur exécutive généralisée rien ne 
suggère une dysfonction exécutive. 
Comparaison avec.les,évaluations~précédentes~ 
"Dé. 91992S19922ettrldd 1l!J92 'à' 199-L '0n'enegi!o.lre 
une dimimnion des capacités cognitives verhales, en 
comparaison des enfants de son âge. Ses capacités 
cognitives verbales montrent une pensée concrète 
plus évidente et il est davantage centré sur lui-même. 
Par contre, les capacités de résolution de problèmes 
non verbaux paraissent plus stables. Alors que les 
capacités mnésiques paraissaient un peu limitées en 
1992, elles paraissent maintenant normales. 
Interprétation neuropsychologique des 
résultats 
La baisse graduelle de QI verbal (ou absence de 
développement normal des habiletés cognitives ver-
bales) peut être attribuable à différents facteurs tels: 
a) la lésion frontomédiane droite et la condition épi-
leptique; b) un cheminement scolaire particulier (S 12 
ne bénéficiant pas d'autant de stimulations intellec-
tuelles verbales que les enfants en cheminement 
scolaire régulier); c) à son style de vie ou son manque 
d'intérêt pour les activités intellectuelles (par 
exemple: il ne lit pas). Remarque: son apathie, ses 
traits obsessionnels, caractérisant sa façon d'être quo-
tidiennement, pourraient bien être d'origine neuro-
biologique. La lenteur du balayage visuel et de la 
graphomotricité ainsi que la dysnomie et la faible 
fluidité verbale suggèrent une légère dysfonction des 
aires frontales prémotrices droite ou gauche. Les 
bonnes habiletés exécutives, la bonne mémoire ver-
bale et non verbale ainsi que les bonnes capacités 
d'attention et de résolution de problèmes non verbaux 
suggèrent une bonne intégrité fonctionnelle des aires 
préfrontales dorsolatérales (droite et gauche), des 
régions hippocampiques, des aires postérorolandiques 
droites et gauches. Remarque: ces résultats ont été 
communiqués aux divers intervenants (neurologue et 
neurochirurgien) lors de la conférence de cas le 27 
octobre 1994 et aux parents de S12le 10 novembre 
1994. 
LÉSION HÉMISPHÉRIQUE GAUCHE 
PÉRINATALE- AVEC COMPENSA-
TION PARADOXALE (CAS S13) 
«Une lésion hémisphérique gauche qui apparaît tôt 
dans le développement a parfois comme résultat, de 
façon significative, plus d'effet d'émoussement des 
fonctions visuospatiales qu'il ne se produit d'émous-
sement des fonctions verbales suite à une lésion 
hémisphérique droite équivalente». Ce principe sur-
prenant, voire paradoxal ( « crowding effect ») fut 
formulé la première fois par Teuber. Cet effet d' acca-
parement de l'hémisphère restant par les fonctions 
verbales a pour cause, d'après ce dernier, l'impor-
tance culturelle indéniable des fonctions verbales 
dans les sociétés industrialisées : ceci amène les fonc-
tions verbales à s'approprier l'hémisphère droit, 
relayant les fonctions visuospatiales au second plan. 
BILANS NEUROPSYCHOLOGIQUES DE CAS EN PÉDIATRIE 439 
Dans le cas d'une lésion à l'hémisphère droit, l'im-
portance relativement faible des fonctions visuospa-
tiales peut entraîner l'absence de migration de ces 
fonctions, laissant ainsi l'hémisphère gauche dans son 
équilibre fonctionnel initial, ou peut entraîner une ins-
tallation relativement faible des fonctions visuospa-
tiales à l'intérieur de l'hémisphère restant. Ce 
principe développemental est spectaculaire en ceci 
qu'il définit une trajectoire de recouvrement dont le 
profil est contraire à ce qui se produit chez l'adulte. 
En effet, on sait qu'une lésion de l'hémisphère 
gauche rend typiquement l'adulte aphasique, ou à 
tout le moins, porte davantage atteinte à son QI ver-
bal, tandis qu'une lésion de l'hémisphère droit porte 
davantage atteinte aux fonctions visuospatiales, et au 
QI de performance. Les découvertes et les positions 
théoriques sur le principe développemental de Teuber 
diffèrent entre elles. La position adoptée par la majo-
rité des investigateurs a été en faveur de l'effet d'ac-
caparement tel que formulé par Teuber. Par contre, 
plusieurs investigateurs ayant analysé les consé-
quences de lésions unilatérales survenues tôt dans la 
vie ont découvert des profils qui vont contre cette 
hypothèse de l'asymétrie du recouvrement des fonc-
tions. Nous avons eu l'occasion de voir plusieurs cas 
infirmant le principe de Teuber, mais nous jugeons 
utile de présenter ici un cas qui le confirme. En effet, 
le principe de Teuber montre spectaculairement un 
des effets neuropsychologiques particuliers du déve-
loppement. 
Détails biographiques. Évaluation demandée par 
le neurochirurgien. Âge: 9 ans et 10 mois. Niveau 
scolaire : 3e année. Langue parlée à la maison et à 
l'école : le français. Dominànce manuelle gauche. 
Motif de l'évaluation. Le Dr. X, qui suit cet enfant 
depuis plus de neuf ans, a demandé cette évaluation 
parce que S 13 éprouve des difficultés dans ses 
apprentissages scolaires. De plus, la mère de S 13 
aimerait qu'on documente bien ses difficultés, qu'on 
lui recommande des façons d'aider son fils et aime-
rait aussi savoir comment il vit son handicap phy-
sique. 
Anamnèse 
Développement et santé. La grossesse s'est 
déroulée normalement et fut menée à terme. 
L'accouchement fut difficile et les scores Apgar de 6-
8-1 O. Le nouveau-né pesait 3 kg et semblait en bonne 
santé. Toutefois à l'âge de quatre mois on fait le dia-
gnostic d'un kyste porencéphalique dans les régions 
temporo-pariétale et occipitale gauches. On installa 
alors une dérivation kystique péritonéale. Une hémi-
parésie droite et une hémianopsie droite étaient asso-
ciées à la malformation cérébrale. On documenta plus 
tard une bonne résorption de l'hémianopsie, mais 
l'hémiparésie demeure importante, affectant particu-
lièrement le membre supérieur droit. Jeune enfant, 
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S13 fut suivi à notre hôpital et à Marie-Enfant en 
ergothérapie, physiothérapie et orthophonie car le 
développement de la motricité et celui du lan-
gage étaient problématiques. Aussi, pour une certaine 
période, S 13 fut traité pour un désordre convulsif. 
Outre ce problème neurologique, Sl3 est en bonne 
santé. 
Histoire familiale. L'enfant vit avec ses parents et 
une grande sœur de treize ans. La mère a complété 
ses études secondaires et travaille comme opérateur 
en informatique. Le père a complété partiellement ses 
études secondaires et travaille comme agent de sécu-
rité. Les membres de la famille sont tous droitiers. On 
ne rapporte aucun trouble neurologique ou psychia-
trique dans les familles maternelle et paternelle. 
Histoire scolaire. Après la maternelle, S 13 fré-
quenta une classe de maturation, pour faire ensuite 
dans des classes régulières, sa 1er, sa 2e et actuelle-
ment sa 3e année. Il a été évalué récemment par la 
psychologue scolaire et fut l'objet d'une discussion 
de cas. L'enseignante rapporte des difficultés en com-
préhension de lecture, en écriture, en transcription de 
matér!el écrit et en mathématiques (dont la géomé-
trie). A l'école, face aux difficultés de S13, certaines 
mesures ont été prises, telles: un support en orthopé-
dagogie pour le français et les mathématiques, des 
périodes de récupération le vendredi après-midi, une 
exemption de l'écriture en lettres attachées, une tolé-
rance pour les devoirs non complétés et une accom-
modation du temps lors des contrôles. Les réponses 
de l'enseignante au Achenbach suggèrent: a) l'ab-
sence de manifestations agressives ou opposition-
nelles, une bonne motivation, de bons efforts en 
classe, l'absence d'hyperactivité; et b) certaines dif-
ficultés d'attention, des difficultés psychosociales 
(fait plus jeune que son âge, se plaint souvent de soli-
tude ... ), d'importantes manifestations d'anxiété (très 
anxieux surtout face aux mathématiques, devient pro-
fondément blessé par la critique), ainsi qu'une faible 
estime de soi. 
Personnalité. Sa mère le considère comme un 
enfant très attachant, généreux, serviable, motivé, 
sociable et d'une grande imagination. Les réponses 
de la mère au Achenbach suggèrent aussi d'impor-
tantes manifestations d'anxiété/dépression (se plaint 
souvent de solitude, se sent sans valeur, ressent le 
besoin d'être parfait, n'accepte pas de remarques au 
sujet de ses erreurs, manifeste de fréquents et brus-
ques changements de l'humeur), des difficultés socia-
les (particulièrement marquées par une certaine 
immaturité), de légères difficultés d'attention ainsi 
qu'une certaine «étrangeté» de la pensée et du com-
portement. 
Observations 
SJ :3: est cunnhmonht~aucppti1tbonhoJlll)le~ .C: est ;un.: 
enfant fort attachant, qui étabrit malgré une certaine 
timidité un bon contact relationnel. Il offre une très 
bonne collaboration. Surtout pour la première partie 
de 1' évaluation, il se montre de bonne humeur et 
confiant, reconnaissant des tests passés récemment 
avec la psychologue scolaire. Tout au long de l' éva-
luation il est très vaillant, il veut très bien faire, et se 
montre très sensible à l'erreur, cherchant à cacher ses 
erreurs ou à les justifier nerveusement avec un certain 
humour. Malgré une hémiparésie droite plutôt sévère, 
S 13 utilise spontanément ses deux mains pour mani-
puler le matériel et sa main droite pour immobiliser sa 
feuille. Les efforts sont «héroïques » ; ainsi, fatigué, 
découragé par la difficulté des tâches, il cherche à 
camoufler son émotion et veut absolument poursuivre 
l'évaluation. Lorsque nous le ramenons dans la salle 
d'attente il va se lover longuement contre sa mère. 
Fonctions intellectuelles. Tels qu'estimés de façon 
conventionnelle avec le EIWE-III, le quotient intel-
lectuel (QI) verbal se situe au niveau de l'intelligence 
moyenne faible (14e percentile) et le QI non verbal se 
situe à la borne inférieure de l'intelligence frontière 
(2e percentile). La différence entie les deux échelles 
de cette épreuve cognitive est significative reconnais-
sant une réelle supériorité des habiletés cognitives 
verbales sur les capacités de résolution de problèmes 
non verbaux. Les performances à 1' échelle verbale 
indiquent : a) des capacités d'abstraction, de concep-
tualisation verbale, de compréhension des réalités 
sociales et psychosociales près de la moyenne des 
enfants de son âge; et b) des faiblesses assez mar-
quées au niveau des connaissances générales (ex: les 
pièces de monnaie, le nombre d'objets dans une dou-
zaine ou le nombre d'heures dans une journée ... ) et 
des capacités à résoudre des problèmes d'arithmé-
tique. Les performances à l'échelle non verbale for-
ment un profil très irrégulier et indiquent: a) une 
efficacité du balayage visuel structuré, de la calligra-
phie et de l'analyse visuelle focale (discrimination de 
petits détails); b) d'importantes limites de résolution 
de problèmes non verbaux qui font appel à l'intégra-
tion d'informations visuelles (incluant l'analyse 
visuelle globale de nouvelles figures et la mémoire de 
la configuration visuelle et visuospatiale d'objets 
usuels), ainsi qu'à la capacité d'extraire des informa-
tions visuç:lles spécifiques d'un ensemble d'informa-
tions visuelles présentées simultanément. 
Fonctions d'attention. L'attention auditive est 
normalement engagée et plutôt bien soutenue dans un 
environnement calme. Par contre, l'attention visuelle 
est très faible, caractérisée par une faiblesse de l'ex-
ploration visuelle de l'espace, sans hémi-inattention. 
Les capacités de concentration paraissent un peu 
faibles, S 13 éprouvant des difficultés à manipuler des 
données mentalement. 
Fonctions langagières. Langage réceptif. Le voca-
bulaire réceptif est limité, l'enfant se situerait en rap~ . 
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peîcemik des enfants de son âge. La" syntaxe rle base 
est bien acquise. L'intégration d'informations ver-
bales paraît toutefois limitée, affectée entre autres 
par une faiblesse de la mémoire verbale de travail. 
Langage expressif L'enfant accuse de légères diffi-
cultés d'élocution (léger bégaiement, léger trouble de 
la prononciation ... ). Le vocabulaire expressif corres-
pond normalement au niveau du vocabulaire réceptif 
de l'enfant, suggérant un accès lexical normal. Par 
contre, la répétition de chiffres et de phrases est très 
difficile, la grammaire expressive est simple, mais 
correcte. 
Fonctions visuelles et visuomotrices. L'analyse 
visuelle focale peut être normalement opérée, par 
contre l'analyse visuelle globale n'est pratiquement 
pas opérée: l'analyse est très segmentée et très par-
tielle. L'enfant est incapable de remettre ensemble des 
éléments pour former un tout et éprouve de grandes 
difficultés à analyser l'orientation spatiale de lignes. 
Alors que la calligraphie pour les lettres en script est 
maintenant assurée, assez rapide, il éprouve de gran-
des difficultés à reproduire des dessins géométriques 
simples, sa performance suggérant un âge équivalent 
d'à peine 6 ans pour l'intégration visuomotrice. 
Fonctions mnésiques. Mémoire verbale. La 
mémoire verbale de travail (bas~e principalement sur 
les sons du langage) est très limitée. L'enfant parvient 
par contre à apprendre normalement des informations 
verbales simples présentées plus d'une fois et à les 
conserver en mémoire à long terme. Par contre, cet 
apprentissage peut être affecté par une susceptibilité 
un peu accrue de l'interférence rétroactive (la présen-
tation d'informations nouvelles nuit au repêchage 
d'informations apprises justç avant). Des petites his-
toires peuvent être dans un premier temps plutôt bien 
mémorisées séparément; toutefois, on note, à cause 
de la susceptibilité accrue à l'interférence (pro- et 
rétroactive), une certaine dégradation des informa-
tions en mémoire à long terme, caractérisée par une 
contamination d'informations d'une histoire sur 
l'autre. Mémoire non verbale. La mémoire spatiale de 
travail est un peu faible. La mémoire à long terme 
d'informations visuelles composées, incluant donc 
une configuration générale et des éléments dans 
des relations visuospatiales, est déficiente : seuls 
quelques éléments sont intégrés, de façon isolée, donc 
mémorisés. 
Fonctions exécutives. Ses exécutions sont 
empreintes de légers indices d'inertie ou d'inflexibilité 
exécutive. Ainsi, on note une interférence des activités 
précédentes sur l'activité en cours, la présence d'as-
sociations sémantiques inappropriées. Les habile-
tés exécutives telles la planification, l'anticipation, 
portant sur l'analyse visuelle globale n'ont pu se 
développer. Par contre, on ne note aucun trouble 
d'impulsivité. 
Habiletés scolaires. Lecture. La lecture à voix 
haute d'un texte contenant des mots rares montre bien 
que les correspondances graphophonémiques sont 
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bien acquises. La lecture d'un texte de fin de 2e année 
est bien réalisée et les informations écrites sont bien 
intégrées. Un texte de fin de 3e année est bien lu avec 
une très bonne intonation et un bon respect de la 
ponctuation. La compréhension du texte est bonne 
mais l'enfant éprouve des difficultés à répondre à des 
questions moins collées au texte, taxant davantage 
une bonne intégration de l'ensemble des informations 
contenues dans le texte. Orthographe. Les mots de 2e 
année sont très bien orthographiés. L'orthographe de 
mots de niveau 3e, qui est plus particulière (éloignée 
d'une correspondance graphophonémique simple) est 
un peu plus faible (ex: exemple est écrit « exsanble » ; 
moyen « moichien »; accident « acsidan » ). Calcul. Sa 
performance à une petite épreuve de calculs écrits le 
situe à un niveau scolaire de début de 2e année. 
Conclusion 
La présente évaluation met en évidence des déficits 
neuropsychologiques secondaires à 1' anomalie céré-
brale congénitale. Il semble que l'hémisphère droit 
(sain) ait pris en charge les fonctions langagières qui 
ne pouvaient pas être normalement prises en charge 
(comme cela aurait été le cas) par l'hémisphère gau-
che de l'enfant, et ce, au détriment du développement 
des fonctions non verbales (moins sollicitées par l'en-
vironnement); l'hémisphère droit étant comme saturé 
par les fonctions verbales. Ces déficits non verbaux 
auxquels s'ajoutent des petites faiblesses verbales 
(ex: mémoire verbale) sont assez sévères pour rendre 
compte des difficultés scolaires rapportées. L'enfant 
présente de plus des difficultés émotives, à faire face 
à ses difficultés scolaires et depuis plus récemment à 
vivre son handicap physique. 
TRAUMATISME CRANIOCÉRÉBRAL 
(CAS S14) 
Alors que chez l'adulte, la première cause de trau-
matisme craniocérébral est sans conteste l'accident de 
la circulation automobile, chez 1' enfant, la proportion 
de cas redevable à des chutes et à des mauvais traite-
ments est beaucoup plus élevée. Le tableau des défi-
cits chez l'enfant comme chez f' adulte est semblable 
au départ (ralentissement cognitif, syndrome désexé-
cutif, déficits de mémoire, faiblesses attentionnelles, 
céphalées, vertiges). On observe même une propor-. 
tion substantielle de cas de simulation de déficits 
après traumatisme craniocérébral chez 1' enfant, 
comme chez l'adulte. Des investigations ayant com-
paré l'évolution de cas de traumatismes de sévérité 
comparable à l'enfance versus à l'âge adulte, mon-
trent que le recouvrement n'est pas meilleur chez 
l'enfant que chez l'adulte. En effet, même si l'enfant 
pourrait être un peu plus robuste physiologiquement 
que 1' adulte, le traumatisme compromet souvent 
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1' adaptation scolaire, ce qui porte atteinte au déve-
loppement cognitif. 
Détails biographi9ues. Évaluation demandée par 
un neurochirurgien. Age: 16 ans et 9 mois. Langue 
parlée à la maison et à l'école: le français. Dominance 
manuelle droite. 
Motif de l'évaluation. Les parents désiraient cette 
évaluation afin que les intervenants comprennent 
davantage les capacités et difficultés de leur fils, 
reliées aux séquelles d'un traumatisme craniocérébral 
sévère subi à un très jeune âge, afin que leurs inter-
ventions soient le plus adaptées possible. 
Anamnèse 
Développement et santé. En octobre 1981, soit à 
l'âge de 23 mois, S14 a été victime d'un traumatisme 
craniocérébral (TCC) sévère. Les développements 
moteur et langagier, ainsi que la santé de S 14, avant le 
TCC, auraient été normaux. Il aurait toutefois vécu une 
condition de vie inhabituelle (6 familles d'accueil). La 
durée de 1 'hospitalisation secondaire au TCC fut de 
neuf mois, au cours desquels 1' enfant dut subir di vers 
traitements pharmacologiques et chirurgicaux pour 
entre autres: un contrôle difficile la pression intracrâ-
nienne et pour une sténose trachéale. L'examen tomo-
densitométrique en 1981 montrait une hémorragie 
subarachnoïdienne, un œdème diffus bilatéral et la pré-
sence définie de contusions temporales. Les examens 
tomodensitométriques suivants concluaient en un 
changement atrophique diffus. Les BEG de 1981 à 
1989 montraient une dépression marquée et générali-
sée de 1' activité électrique cérébrale, des anomalies 
électrophysiologiques, dont une activité épileptiforme. 
À compter de neuf ans et ce pour quelques années l'en-
fant prit un anticonvulsivant. Sl4 dut être hospitalisé 
d'autres fois (trachéosténose, paralysie subglottique 
bilatérale des cordes vocales, troubles spastiques). Il a 
bénéficié de divers services de réadaptation. L'BEG le 
plus récent ( 1994) confirme la présence d'anomalies 
électrophysiologiques généralisées plus prononcées au 
dessus des aires pariéto-occipitales droites, toutefois 
sans anomalies épileptiformes. Un examen de la vision 
a documenté une anomalie dans le champ visuel 
gauche. 
Histoire familiale. L'enfant vit avec ses parents 
adoptifs (adoption à sa sortie de l'hôpital en1982). Il 
est leur fils unique. La mère fait des démonstrations 
dans un marché d'alimentation et le père travaille 
comme fonctionnaire. Les parents paraissent aimer 
beaucoup leur fils et lui offrir un encadrement opti-
mal aux plans affectif et éducatif. 
Histoire scolaire. S14 a toujours été dans des 
classes d'adaptation scolaire. II fréquente actuelle-
ment la polyvalente X et est inscrit dans une classe 
pour dé:viances -multipJes, Jl.a unecaccompagp.atrice~ 
!'f:lr'!l1rl ét:~1~5éll®es' !liN-es ( ( 3:\1ffflt:"'èt:!fl'pfès tlt s: classes 
et henre du dîner). On prévoit que l'enfant ~uivra 
ce même cheminement scolaire jusqu'à 21 ans. 
. L'enseignante rapporte que S 14 · comprend tout ce 
qu'on lui dit, mais qu'il éprouve des difficultés d'ex-
pression verbale surtout au niveau de l'organisation 
de sa pensée, qu'il est distrait facilement, qu'il tra-
vaille très lentement mais que les efforts sont adé-
• quats. Les parents sont de façon globale très satisfaits 
des services que l'enfant reçoit à cette école. Toute-
fois, à quelques reprises se sont produits des événe-
ments pour eux inacceptables et comme ils sont très 
engagés auprès de leur fils, i'ls sont intervenus pour 
que de tels incidents ne se reproduisent pas. 
Personnalité. Les parents ne rapportent aucune 
difficulté avec lui à la maison. Ils le considèrent 
comme sociable, cherchant à plaire à ses parents et 
aux gens en général et comme n'étant pas agressif. 
Observations 
S 14 est un jeune garçon qui paraît plus jeune que 
son âge, qui est particulièrement souriant et qui 
semble bien dans sa peau. De grandes difficultés 
en motricité grossière et fine (ataxie) sont consta-
tées d'emblée. Il offre une très bonne collaboration, 
acceptant de faire toutes les tâches demandées et fai-
sant apparemment de son mieux. On voit qu'il veut 
plaire. Le contact est facile et chaleureux. Ce qui 
caractérise à prime abord ses exécutions est une 
grande lenteur et une grande distractibilité (difficulté 
importante à inhiber les interférences internes et 
externes), ce qui rend l'encadrement indispensable. 
On voit que certains apprentissages sont très automa-
tiques, comme appris en blocs et non intégrés (ex: dit 
son adresse, mais ne peut nous dire à partir de ces 
informations dans quelle ville il habite). 
Habiletés de la vie quotidienne. Les Échelles 
de Comportements adaptatifs du Vineland ont été 
remplies avec le père de S14. Les renseignements 
obtenus situent S 14 aux diverses échelles à un âge 
équivalent de 3-4 ans, ceci dans les domaines de la 
communication, de la socialisation et des soins per-
sonnels et domestiques. Cela, en dépit doit-on le 
redire, de parents qui lui offrent des conditions opti-
males de développement. 
Fonctions intellectuelles. Tels qu'estimés avec 
l'EIPPW-R, au plan des capacités cognitives ver-
bales, S 14 obtient un âge équivalent de 5-6 ans, alors 
qu'au plan des capacités cognitives non verbales 
(résolution de problèmes requérant l'analyse visuelle 
et visuospatiale, la coordination visuomotrice, 1' éla-
boration de stratégies, la vérification des exécu-
tions ... ), il obtient un âge équivalent de 4 ans. 
Fonctions d'attention. L'attention visuelle est vite 
limitée lorsque les informations visuelles sont nom-
breuses (très sensible à l'interférence). L'attention 
auditive~et exécutive,(àce.qu:il fait) estilifficilemenl• 
9Jttî!em:e Ainli~.tct\':l:isJ·1est;miùi ~ntemeseee"temes 
sont dt-~ intru--ion;; qn'iJ ne parvient pas à contrôler 
Fonctions langagières. Langage réceptif. Son 
vocabulaire réceptif est comparable au vocabulaire 
réceptif moyen des enfants de 8 ans. La compréhen-
sion verbale est de même niveau. Langage expressif. 
Son vocabulaire expressif correspond davantage au 
vocabulaire expressif moyen des enfants de 5 ans. On 
y note une difficulté d'accès lexical. L'expression 
verbale spontanée se compare à celle des enfants 
d'environ 5 ans, pouvant parfois paraître plus évo-
luée, mais n'étant en fait que le fruit d'un apprentis-
sage de type vicariant (genre d'imitation), et encore 
parfois moins évoluée car il est parfois enclin à 
répondre à des questions avec un seul mot. 
Fonctions visuelles et visuomotrices. L'analyse 
d'informations visuelles, même simples, est opérée 
avec une grande lenteur, mais la discrimination 
visuelle n'estpas si mal. La synthèse visuelle est très 
limitée, les informations sont traitées de façon très 
segmentée, ce qui rend aussi l'analyse spatiale pri-
maire. Le développement de 1' intégration visuomo-
trice correspond à un niveau de 4-5 ans. 
Fonctions mnésiques. Mémoire verbale. La mémoi-
re verbale de travail est très limitée. L'apprentissage 
intentionnel d'informations verbales simples (ex: liste 
de mots qu'il conna}t) est très difficilement réalisé, 
affecté apparemment par une grande lenteur d'inté-
gration d'informations, par la limite des capacités de 
concentration, par l'absence de stratégies mnésiques 
et par une grande difficulté à repêcher activement les 
informations qui sont conservées en mémoire. S 14 
s'est montré capable de mémoriser des histoires, 
écrites pour les enfants de moins de huit ans, comme 
un enfant de 4 ans. Mémoire non verbale. La mémoi-
re visuelle de travail est déficiente. La mémoire inten-
tionnelle d'informations visuelles est très limitée, à 
cause surtout d'une analyse visuelle très segmentée. 
Les capacités d'apprentissage incidentel et procédu-
ral n'ont pas été ici estimées. 
Fonctions exécutives. Le contrôle exécutif permet 
d'initier des actions dirigées vers un but, de moduler 
des actions à partir d'une intention ou d'une consigne 
(demande extérieure), de résister à la distraction (pou-
vant venir de nos propres actions, des stimuli de l'en-
vironnement, de nos propres pensées ou associations 
automatiques) afin de se rendre au but fixé, de réali-
ser l'action désirée ou demandée et même de vérifier, 
si notre action, ou le résultat de notre action, corres-
pond à notre intention de départ, et finalement de se 
corriger dans le cas contraire. Le contrôle exécutif 
permet en gros d'agir et de penser d'une façon nou-
velle, indépendante des surapprentissages, des auto-
matismes, de l'environnement immédiat, des données 
de base (ce qu'on appelle la flexibilité cognitive et 
comportementale). Chez S 14 on note à ce niveau de 
grandes faiblesses qui caractérisent en fait globale-
ment ses actions. Par exemple, un manque d'indé-
pendance de l'environnement (genre de magnétisme) 
se traduit chez S 14 par une tendance à répondre à une 
BILANS NEUROPSYCHOLOGIQUES DE CAS EN PÉDIATRIE 443 
question différemment selon la formulation de la 
question posée, par une grande difficulté à faire des 
choix de réponses. On observe chez lui aussi un grand 
manque d'indépendance aux stimuli internes (asso-
ciations automatiques) et à ce qu'il fait (persévération 
de l'action). Ce qui justifie son grand besoin d'enca-
drement. Son analyse des données, tant verbales que 
non verbales, manque de cette flexibilité de haut 
niveau, les informations étant analysées de façon pri-
maire, automatique seulement, demeurant segmen-
tées. L'enfant ne présente toutefois pas le profil 
désexécutif caractérisé par de l'impulsivité, mais plu-
tôt le profil désexécutif caractérisé par l'inertie. 
Habiletés scolaires. Devant des mots isolés, S14 
s'est montré capable de nommer les lettres qui for-
maient le mot, de former exceptionnellement des syl-
labes simples après coup, mais sans toutefois lire 
vraiment les mots. Sa lecture est donc truffée de l'in-
évitable segmentation cognitive qui le caractérise 
généralement. Sa performance à une petite épreuve 
de calculs écrits le situe à Un âge équivalent de six 
ans, soit au niveau de fin-maternelle. S14 identifie 
correctement les nombres inférieurs à 20. 
Conclusion 
Sl4 présente des forces certaines au niveau de son 
comportement social ainsi qu'au niveau des habiletés 
langagières. Toutefois les capacités intellectuelles ver-
bales et non verbales, d'intégration des informations 
verbales et non verbales, d'apprentissage, de visuomo-
tricité et exécutives sont très limitées. Le langage nous 
sert souvent à juger le potentiel intellectuel des gens. 
Dans le cas présent il est possible que nombreux soient 
ceux qui ont surestimé les aptitudes intellectuelles de 
S14, et en conséquences, qui ont eu à son égard des 
attentes irréalistes ou encore qui ont mal interprété cer-
tains de ses comportements (par exemple en lui attri-
buant des intentions d'intimidation, de manipulation 
qui dépassent en fait ses aptitudes intellectuelles et exé-
cutives). Les présents résultats concordent parfaitement 
avec l'histoire neurologique de S14, les autres données 
médicales sur l'anatomie et l'activité cérébrales. Ils 
suggèrent de plus que le fonctionnement des aires pré-
frontales (surtout convexes) est très limité. 
HYPERLEXIE (CAS S15) 
L'hyperlexie est une aptitude démesurément déve-
loppée à la lecture à voix haute en présence d'un défi-
cit de la compréhension. Ce trait comportemental est 
observé chez certains autistes et certains déficients 
mentaux. Le code de coiwersion graphème/phonème 
est bien maîtrisé, mais le télencéphale est atteint dif-
fusément autour des circuits plus spécifiquement 
recrutés pour cette fonction, de telle sorte que ce trait 
est considéré comme étant une des expressions de 
l'idiotie savante- d'autant plus que l'émergence de 
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la faculté extraordinaire est parfois très précoce. 
L'hyperlexie représente, en quelque sorte, l'envers du 
syndrome de dyslexie développementale, mais est 
considérée par plusieurs comme étant un type de dys-
lexie - d'autant plus que la dyslexie classique semble 
faire partie du même spectre héréditaire. Les spécu-
lations neuropsychologiques au sujet de l'hyperlexie 
sont nombreuses (dysfonction de l'hémisphère gauche, 
de l'hémisphère droit, anomalie de la séquence déve-
loppementale d'engagement relatif et complémentaire 
des deux hémisphères) et restent à être précisées et 
validées. 
Détails biographiques. Adressé par un orthopho-
niste. Âge: 6 ans et 7 mois. Langue parlée à la mai-
son et à l'école : le français. Dominance manuelle 
droite. 
Motif de l'évaluation. S15 est suivi en orthopho-
nie depuis 1991 pour un trouble important du langage 
réceptif et expressif. L'orthophoniste a demandé que 
soit évalué son fonctionnement intellectuel, pour véri-
fier si ce déficit est isolé. 
Anamnèse 
Santé et développement. La grossesse et l' accou-
chement se sont déroulés normalement. Le nouveau-
né de 4 kg était en bonne santé. S 15 a été un bébé 
facile sans problème particulier. Le développement de 
la motricité grossière fut normal. Toutefois, l'enfant ne 
dit ses premiers mots qu'après l'âge de 3 ans. On rap-
porte un léger retard pour l'entraînement à la propreté 
et pour certaines habiletés motrices (praxies) telles 
l'utilisation d'ustensiles et l'habillement. L'enfant 
commença donc un programme de développement du 
langage vers l'âge de 4,5 ans. Des examens audiolo-
giques et ophtalmologiques passés en 1992, étaient 
normaux et en ergothérapie on notait un développe-
ment normal de l'intégration visuomotrice. Un BEG, 
effectué en janvier de cette année, conclut en l'ab-
sence d'anomalie de l'activité cérébrale. L'enfant est 
en bonne santé et ne prend aucune médication. 
Famille. L'enfant vit seul avec ses parents. Ces 
derniers ont terminé des études secondaires. La mère 
travaillait dans une banque mais actuellement ne tra-
vaille pas à l'extérieur du domicile. Le père a un 
emploi, comme militaire, en administration-compta-
bilité. Le père dit avoir manifesté un petit problème 
d'élocution lorsqu'il était jeune, mais on ne rapporte 
aucun trouble neurologique dans les familles mater-
nelle et paternelle. Les parents paraissent très gentils, 
affectueux, adéquats. L'enfant semble très bien en 
leur compagnie. 
École. L'enfant est actuellement en première année 
dans une classe régulière, mais participe à des ses-
sions quotidiennes d'orthopédagogie. En musique il 
se débrouille_très bien. Pour la lecture à voix haute, 
1 '. ortbbg:gaptleèd',ùsagt'~eto da.: calligt:appié; jl réppnd ~ 
relcrrivernent bien aux objectifs pédagogiqt:e~."'P-Lr 
contre, pour la compréhension en situation de lecture, 
1 'expression orale et écrite et pour les mathématiques, 
il éprouve de grandes difficultés. 
Personnalité. Les descriptions de la personnalité 
de S15, des parents et de l'enseignante, concordent. 
On rapporte que c'est un enfant charmeur, enjoué, 
généralement de bonne humeur et qui manifeste de 
l'enthousiasme pour les apprentissages. On dit aussi 
qu'il est un peu entêté, irritable, manifestant parfois 
un peu d'agressivité. Il serait aussi un peu anxieux, et 
aurait un sentiment d'insécurité. On ne rapporte 
aucun trouble du comportement. 
Observations 
S 15 est un beau petit garçon, affectueux et très 
attachant. Il collaborait très bien et les efforts étaient 
soutenus. On nota une certaine anxiété, demandant 
fréquemment si ses réponses étaient correctes. Son 
attitude laissait transparaître un certain niveau d'irri-
tabilité, d'impatience. 
Fonctions intellectuelles. Tels qu'estimés de façon 
conventionnelle avec le EIPPW-R, le quotient intel-
lectuel (QI) verbal se situe au niveau de la déficience 
légère alors que le QI non verbal se situe au niveau de 
l'intelligence moyenne faible. À l'échelle verbale, les 
faibles performances sont associées à une déficience 
de la compréhension et de l'expression langagières. 
Fonctions d'attention. Quand elle est encadrée, 
son attention visuelle peut être bien engagée et bien 
soutenue. Par contre, les capacités de concentration 
sont sous-optimalement développées. 
Fonctions langagières. lAngage réceptif. Le voca-
bulaire réceptif est très limité et la perception des 
mots est anormale (le mot est normalement entendu 
mais mal analysé/décodé au niveau du cortex 
cérébral); par exemple, il n'arrive pas à distinguer 
«congé » de «congelé». La compréhension de sim-
ples consignes est sérieusement limitée. lAngage 
expressif. L'enfant commet des erreurs au niveau 
des mots simples (ex : il dit «lam » pour « lampe », 
«mière» pour «lumière»). En situation de dénomi-
nation il commet des erreurs, donnant un mot incor-
rect mais sémantiquement ou phonétiquement lié au 
mot cible. De plus, dans son discours les erreurs syn-
taxiques sont nombreuses. Lecture. L'enfant a bien 
appris les correspondances graphophonémiques de 
niveau de 1er année; l'enfant ne lit donc pas si mal 
mais il ne comprend pas beaucoup ce qui est lu, 
même lorsqu'il s'agit d'un texte de niveau 1er année. 
(Voir les rapports de l'orthophoniste pour les résul-
tats d'évaluations exhaustives du langage). 
Fonctions mnésiques. Mémoire verbale. L'enfant 
n'est pas capable de répéter 4 chiffres, lus ou enten-
dus, ni de répéter 4 mots simples; aussi, des phrases 
répétées le sont incorrectement, ne véhiculant plus le 
s(!ns:des:onig!uaLes;-;Mémoù:e"Jum verbale, Laauénm.i"-
re à court terme:d·tnformations \'Îsuelles e:;;t àdëquate 
et les informations encodées sont normalement 
conservées et accessibles en mémoire à long terme. 
Fonctions visuomotrices. La perception visuelle 
est adéquate, l'analyse des rapports visuospatiaux 
semble normalement réalisée. L'intégration visuomo-
trice est normalement développée. La dextérité 
manuelle (vitesse visuomotrice) est un peu faible. À 
ce chapitre, la main droite manifeste une légère et 
normale supériorité sur la gauche. 
Fonctions exécutives. L'enfant est capable d'agir 
de façon à respecter des règles simples qu'il a bien 
comprises. On note toutefois un peu d'impulsivité et 
une petite difficulté au niveau de la flexibilité gra-
phomotrice. 
Conclusion 
S15 est tout à fait charmant. Il aime apprendre et 
veut réussir, atouts importants pour les apprentissages 
scolaires. Les habiletés de résolution de problèmes 
non verbaux, la perception visuelle, la visuomotricité, 
l'attention visuelle et la mémoire d'informations 
visuelles non verbales se sont normalement dévelop-
pées. S 15 a fait de bons apprentissages en lecture et 
ne manifeste aucun trouble du comportement. Le 
milieu familial paraît très adéquat et très chaleureux. 
Par contre, 1' enfant manifeste un trouble important du 
langage, communément appelé, ici au Québec: audi-
mutité; trouble touchant la perception et 1' expression 
langagières. Cela constitue un handicap important 
pour toutes formes de communications verbales dans 
la vie de tous les jours et compromet sérieusement les 
apprentissages scolaires. 
LUPUS ÉRYTHÉMATEUX (CAS S16) 
Le lupus érythémateux disséminé systémique 
(LEDS) est une affection auto-immune qui provoque, 
entre autres dégâts, une éruption cutanée du visage 
(masque de loup). Le sexe féminin est 10 fois plus à 
risque que le sexe masculin, et la race noire est signi-
ficativement plus à risque que les autres races. Les 
systèmes habituellemènt touchés incluent le sang, la 
peau, le système nerveux central, le cœur, les reins et 
les poumons. Les tissus conjonctifs ne sont que très 
rarement touchés. Dans le cas qui suit, la démarche 
diagnostique n'a v ait pas encore permis de préciser la 
nature exacte de l'affection au moment où le rapport 
neuropsychologique a été rédigé. Le lupus a été 
confirmé, toutefois, par la suite. 
Détails biographiques. Évaluation demandée par 
un rhumatologue. Âge : 16 ans et 9 mois. Langues 
parlées :à la maison le créole et à l'école le français. 
Dominance manuelle gauche. 
Motif de l'évaluation. S 16 est présentement hos-
pitalisée et subit une investigation médicale pour un 
lupus érythémateux systémique (LES) ou désordre 
généralisé des tissus conjonctifs (DGTC). L'adoles-
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cente présenterait des problèmes récents de la 
mémoire et pour les apprentissages scolaires. Aussi il 
est scientifiquement reconnu que le LEDS peut affec-
ter les fonctions neurocognitives. Cette évaluation a 
donc pour objectifs: 1) d'évaluer les habiletés cogni-
tives et plus spécifiquement les capacités mnésiques 
et les habiletés scolaires; et 2) dans le cas de fai-
blesses neuropsychologiques, déterminer l'évolution 
de ces dernières. 
Anamnèse 
Développement et santé. La grossesse s'est 
déroulée normalement et fut menée à terme. On ne 
rapporte aucune difficulté périnatale. Le nouveau-né 
pesait un peu plus de sept livres et semblait en bonne 
santé. À quelques semaines, on diagnostique un abcès 
à la hanche qui nécessita aussitôt une intervention 
chirurgicale. Selon les parents, le développement de 
la motricité et celui du langage parurent normaux. 
Pour sa hanche, S16 dut subir d'autres chirurgies. 
Selon les parents, les premiers symptômes de LEDS 
seraient apparus tout de suite après une chirurgie que 
l'enfant aurait subie à l'âge de huit ans. Une récente 
imagerie par résonance magnétique n'a documenté 
aucune anomalie au niveau des structures cérébrales. 
Par contre, une récente angiographie par résonance 
magnétique montre l'absence d'artère cérébrale anté-
rieure et de la communicante postérieure gauche. 
Histoire familiale. L'enfant vit avec ses parents, 
ses trois frères et une sœur. La mère aurait terminé 
partiellement ses études secondaires et travaille 
comme aide infirmière. Le père aurait une formation 
postsecondaire et travaille comme préposé dans la 
vente.' Dans la famille, en plus de S16, seul l'aîné 
éprouverait des difficultés à réussir à 1' école. 
Histoire scolaire. S 16 a fait sa maternelle à l'école 
T de la CECM. En 1985-1986, elle a fait en classe 
régulière une 1er année à l'école U (CECM) où elle 
échoua en français et mathématiques (33p.100 et 23 
p.l 00 respectivement), avec une quinzaine de jours 
d'absence. Elle redoubla sa 1er année en classe régu-
lière dans une autre école (CECM) et réussit alors 
plutôt bien en mathématiques et très bien en français. 
De septembre 1987 à juin 1992, elle fait ses années 
suivantes de primaire en classes spéciales à effectifs 
réduits au sein de la CEPGM. Au cours de son pri-
maire, elle accuse une moyenne de 25 jours d'ab-
sence par année scolaire. En 1992, elle passe en 
classe de préparation au secondaire à l'école secon-
daire Y (CEPGM), pour y poursuivre son secondaire 
dans un cheminement régulier, et ce malgré des 
échecs majeurs en 1er année de secondaire (1993-
1994) et des échecs en reprise de 1er année de secon-
daire (1994-1995). Cette année, elle est en 2e année 
de secondaire et y accuse encore des faiblesses 
majeures dans toutes les matières, dont les plus 
importantes en mathématiques. 
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Évaluation psychologique antérieure. S 16 a été 
évaluée par une psychologue scolaire en 1987, alors 
qu'elle était âgée de 8 ans et venait de commencer sa 
ze année en classe régulière. Son enseignante avait 
demandé cette évaluation ayant constaté des difficul-
tés de compréhension, l'absence de structures des 
phrases, une quasi-incapacité à reproduire ses lettres 
ainsi qu'une lenteur générale d'exécution. La psycho-
logue note une très bonne collaboration à 1' évalua-
tion, un manque d'initiative, une lenteur d'exécution 
ainsi qu'une attitude passive devant les difficultés. Au 
test des capacités intellectuelles, le Leiter (sans apport 
culturel), l'enfant se trouve située au niveau de l'in-
telligence frontière, avec un âge mental de deux ans 
inférieur à l'âge chronologique, avec un retard déve-
loppemental équivalent en visuomotricité. Cette éva-
luation fut critique dans la décision de placer S16 en 
cheminement scolaire particulier. 
Personnalité~ On ne rapporte aucun trouble affectif, 
ni trouble du comportement. S16 serait évidemment 
affectée par des douleurs articulatoires, par sa condi-
tion médicale, ainsi que par la prise de poids récente et 
importante, secondaire à la prise d'hormones. 
Observations 
S 16 accepte volontiers de venir avec nous pour 
l'évaluation. Elle offre une très bonne collaboration. 
Ses efforts et son attention sont constants. Elle s'ex-
prime plutôt bien, est appliquée et tràvaille lentement. 
On ne note ni irritabilité, ni impulsivité. 
Fonctions intellectuelles. Tels qu'estimés de façon 
conventionnelle avec le EIWE-III, le quotient intel-
lectuel (QI) verbal et le QI non verbal se situent à la 
charnière de l'intelligence frontière et de la déficience 
intellectuelle légère. La différence entre les deux 
échelles de cette épreuve cognitive est minime. Les 
performances verbales et non verbales la situent à 
un âge équivalent de 10 ans. Les performances à 
l'échelle verbale suggèrent: a) une force relative du 
niveau de vocabulaire; b) une faiblesse des capacités 
d'abstraction; etc) des limites plus marquées de la 
logique mathématique, des connaissances générales 
et de la compréhension des réalités physiques et psy-
chosociales ; ces dernières limites pouvant être en 
partie attribuables au retard scolaire et à la limite 
des activités de lecture de l'adolescente. Les perfor-
mances à l'échelle non verbale indiquent des difficul-
tés importantes de résolution de problèmes non 
verbaux (trouver et appliquer des stratégies cognitives 
efficaces), avec une lenteur de 1' analyse des informa-
tions visuelles et visuospatiales. 
Fonctions d'attention. L'attention visuelle et l'at-
tention auditive peuvent être bien engagées et soute-
. nues. 
· Fonctions langagières. Les habiletés langagières 
n'ont pas fait l'objet d:.une_investig~tionpoussie-. Œt. 
:~ntttc ;qee~S 6ti"Carr~~{n~j7Jtft-ôt;":.iorr~rx:1~ C~JnSigt1e.s et 
questions et qu'elle s'exprime sans trouble de pro-
nonciation, avec fluidité et une grammaire correcte. 
À un test de vocabulaire réceptif, elle se situe entre 
les se et 1 oe percentiles des enfants de son âge, ce qui 
lui donne on âge équivalent de 11 ans. 
Fonctions mnésiques. Mémoire verbale. À l' ap-
prentissage d'une série de mots, sa performance très 
faible aux différents rappels suggère un déficit des 
capacités d'apprentissage verbal et une grande diffi-
culté à aller chercher en mémoire à long terme les 
informations verbales apprises. Toutefois, S16 recon-
naît plutôt bien les mots appris dans une liste qu'on 
lui présente, indiquant que la mémoire à long terme, 
comme telle, n'est pas déficiente. Aussi, S16 a 
mémorisé normalement une histoire; son rappel une 
heure plus tard étant aussi bon que le rappel immé-
diat, indiquant encore ici l'absence d'un trouble de la 
mémoire verbale. Mémoire non verbale. Les rappels 
d'une figure complexe sont très faibles, mais la fai-
blesse de l'intégration de ces informations peut 
rendre compte de ces limites; suggérant que les pro-
cessus cognitifs nécessaires à la mise en mémoire des 
informations sont limités. Les rappels intentionnels 
de figures plus Simples sont aussi limités. Ainsi, une 
certaine inertie, une faiblesse des stratégies d'analyse, 
d'encodage des informations verbales et visuelles, 
expliquerait en grande partie les faibles performances 
aux tests de mémoire ·verbale et non verbale. 
Fonctions visuomotrices. La dextérité manuelle 
droite et gauche est très faible, la motricité fine plu-
tôt que la coordination oculomanuelle rendrait 
compte de cette faiblesse. 
Fonctions exécutives. Les épreuves pour estimer 
1 'intégrité des aires préfrontales sont plutôt bien réus-
sies, indiquant un bon contrôle inhibiteur, une cer-
taine flexibilité exécutive et une bonne modulation 
des réponses motrices par de nouvelles règles ver-
bales. Des limites exécutives se manifesteraient par 
contre au niveau du «dynamisme» exécutif, c'est-à-
dire pour l'élaboration et la mise en application de 
stratégies d'exécution, affectant la résolution de pro-
blèmes, les habiletés visuoconstructives et la mémo-
risation. 
Habiletés scolaires. Lecture. la lecture d'un texte 
contenant des mots rares est réalisée avec un peu de 
lenteur, mais sans aucune incapacité. S 16 nous dit lire 
très peu en dehors de l'école. Orthographe. À l'écri-
ture de phrases sous dictée de niveau 6e année, S 16 
donne une bonne performance, avec· quelques erreurs 
grammaticales et de très rares erreurs· d'orthographe 
lexicale. S 16 se montre particulièrement motivée à 
cette activité scolaire. 
Conclusion 
Cette adolescente présente de l'assiduité au travail, 
unec motivation particulière, pour .. le: travail de.~typpc: 
,scôtiri:re ~-1c\:.-!~tJn;;ees.'trtp~t:ités-:ô:' ttrten1ion ~CI~ dt:~ can1-
portements sociaux adaptés. La présente évaluation 
montre des limites des capacités cognitives, tant ver-
bales que non verbales, des limites des habiletés à 
apprendre et un déficit bilatéral de la dextérité 
manuelle. Le profil neuropsychologique ne suggère 
pas que cette enfant présente, ou encore qu'elle ait 
déjà présenté, des troubles spécifiques d'apprentis-
sage. Considérant: 1) ses échecs scolaires importants 
dès la première année de scolarisation (voir la section 
«Histoire scolaire»); 2) les résultats de l'évaluation 
psychologique de 1987 (voir la section: «Évalua-
tions antérieures»), les présents résultats ne confir-
ment pas une détérioration récente des capacités 
cognitives et de la mémoire. Aussi, la sévérité et 
l'étendue des faiblesses scolaires (plus marquées pour 
les mathématiques) ne supportent en aucun cas l'hy-
pothèse d'une baisse récente des capacités d'appren-
tissage scolaire secondaire à un trouble récent de la 
mémoire. Nos brefs entretiens avec les parents nous 
font croire que ces derniers sont très impliqués auprès 
de leur enfant, mais qu'ils n'ont pas compris ou n'ac-
ceptent pas réellement les limites cognitives et d'ap-
prentissage de leur enfant. 
SYNDROME DE TURNER (CAS S17) 
Le syndrome de Turner est une aberration chromo-
somique qui fait que les individus ne possèdent qu'un 
chromosome X, sans un autre X ou un Y pour com-
pléter la paire. Les caractéristiques de ces femmes, 
que l'on désigne par XO, sont la stérilité, une courte 
taille, une apparence immature de même que de 
faibles aptitudes visuospatiales. On a souvent rap-
porté que ces filles sont hétérosexuelles mais ont une 
activité sexuelle réduite, et ont une personnalité effa-
cée et matemante. 
Détails biographiques. Âge: de l'enfant 14 ans et 4 
mois. Niveau scolaire: secondaire. Langue parlée à la 
maison et à l'école : le français. Dominance manuelle 
droite. 
Anamnèse 
Développement et santé. La grossesse se déroula 
sans complication et fut menée à terme. L'ac-
couchement fut difficile, on dut administrer un peu 
d'oxygène au nouveau-né, qui pesait 3kg. Le déve-
loppement du langage fut normal, mais on nota un 
délai dans le développement des habiletés motrices 
marquées par une faiblesse de la coordination 
motrice. À 1' âge de 10 ans, on diagnostiqua un syn-
drome de Turner. À cause de sa petite taille, débuta 
une thérapie par hormone de croissance. L'histoire 
médicale inclut de fréquentes otites, quelques aller-
gies et eczéma ainsi que des problèmes rénaux. 
L'enfant porte des verres correcteurs pour myopie. 
Actuellement elle prend des hormones de croissance 
et des hormones sexuelles. S17 n'avaitjamais été jus-
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qu'ici référée pour une évaluation en psychologie. 
Famille. S 17 vit avec ses parents et un jeune frère 
de 12 ans. Son père a terminé une 11 ~ année et tra-
vaille comme concierge. Sa mère a terminé une 1 oe 
année, a travaillé dans la couture et s'est retrouvée il y 
a quelques mois en chômage. Sa mère aurait eu des 
difficultés d'apprentissage scolaire et le frère de S17 
semble manifester un trouble défiCitaire de l'attention 
avec hyperactivité et est actuellement suivi en psy-
chologie. 
École. S 17 est actuellement en secondaire I. Elle 
éprouve des difficultés importantes en mathématiques 
alors que pour les autres matières elle se situe autour 
de la moyenne de classe. S 17 dut au cours de son cur-
sus primaire redoubler sa première année. Cette année 
on décida de remplacer les deux cours d'éducation 
physique par des cours supplémentaires en mathéma-
tiques et on prévoit au secondaire II, qu'elle reçoive 
hebdomadairement 8 cours de mathématiques plutôt 
que les 4 cours du programme régulier. S 17 n'est pas 
contente de cette décision et sa mère se demande si 
c'est bien pour elle, si ça n'a pas l'effet de la décou-
rager. L'enseignante rapporte que c'est une jeune fille 
persévérante mais facilement distraite, solitaire et peu 
appréciée par ses pairs. 
Personnalité (suivant les indications de la mère). 
S 17 est généreuse, capable de compassion, obéissante 
et aime rendre service. Les parents s'inquiètent de la 
pauvreté de ses relations sociales car elle est très soli-
taire et n'a pas d'amis (es). Au questionnaire du com-
portement d' Achenbach, S 17 est située au-dessus du 
seuil clinique pour ses difficultés d'adaptation psy-
chosociale, les manifestations d.'anxiété/dépression et 
les troubles d'attention. Par contre, elle ne manifeste 
pas de troubles de comportement ni un taux élevé 
d'agressivité. 
Observations 
S 17 possède quelques caractéristiques physiques 
communes au syndrome de Turner, telles la courte 
taille et des cubitus valgus mais elle n'a pas le cou 
palmé. La collaboration est optimale. S 17 travaille 
très bien et paraît très attentive tout au long de l'éva-
luation. Elle semble à l'aise, elle est capable de spon-
tanéité et son comportement social est adapté. La 
dominance est droite pour la main, le pied et l'œil. 
Fonctions intellectuelles. Tels qu'estimés de façon 
conventionnelle avec le EIWE-III, le quotient intel-
lectuel (QI) verbal se situe au niveau de l'intelligence 
moyenne alors que le QI non verbal se situe au niveau 
de l'intelligence moyenne faible. À l'échelle verbale, 
toutes les performances si situent dans la moyenne, 
exceptées celles au sous-test d'arithmétique orale et à 
l'empan numérique. Ceci suggère un développement 
normal des capacités à utiliser des concepts verbaux, 
d'apprentissage verbal, de la compréhension des réa-
lités sociales et psychosociales avec une faiblesse 
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relative du calcul mental associée apparemment à un 
trouble de visualisation mentale. À l'échelle non ver-
bale, la majorité des performances ne se situent que 
légèrement sous la moyenne et indiquent une petite 
lenteur dans la résolution de problèmes non verbaux. 
Ainsi, les faiblesses plus importantes se sont mani-
festées aux deux sous-tests dont les performances 
sont peu dépendantes des capacités cognitives, mais 
excessivement dépendantes de la vitesse d'exécution, 
indiquant une lenteur de l'analyse visuelle fine et de 
la graphomotricité. 
Fonctions d'attention. L'attention auditive et l'at-
tention visuelle sont normalement engagées et soute-
nues. Les capacités de concentration paraissent très 
bonnes. En situation d'évaluation, on n'observe 
aucun indice de distractibilité. 
Fonctions langagières. Langage réceptif. La com-
préhension verbale et la vitesse d'intégration d'infor-
mations verbales paraissent adéquates. Toutefois, S 17 
manifeste une faiblesse à interpréter de façon abs-
traite des proverbes. Langage expressif. L'élocution 
est bonne et l'accès au lexique s'effectue normale-
ment. Les réponses verbales sont élaborées et la 
construction des phrases adéquate. Lecture. La lecture 
s'effectue aisément et l'adolescente comprend habi-
tuellement très bien ce qu'elle a lu. Toutefois, on note 
une faiblesse à un test de lecture d'ordres à exécuter 
(dessins) indiquant une difficulté à intégrer les 
concepts visuospatiaux (à imaginer mentalement ces 
concepts) tels: «entre-deux», «obliques», «au-des-
sus/au-dessous». 
Fonctions visuelles et visuomotrices. D'abord, 
1' analyse visuelle fine et la graphomotricité sont réa-
lisées avec lenteur et hésitation. Indépendamment du 
facteur de vitesse des exécutions, on note une fai-
blesse importante de l'intégration visuomotrice. S 17 
utilise des stratégies verbales qui n'arrivent pas à 
compenser une difficulté d'analyse visuospatiale, 
d'imageri~ visuelle et de modulation de la grapho-
motricité. A un test de dextérité manuelle simple, elle 
performe dans la moyenne avec la main droite, mais 
significativement sous la moyenne avec la main 
gauche. 
Fonctions exécutives. Les habiletés exécutives, 
telles l'élaboration de stratégies, la planification, la 
flexibilité béhaviorale, la modulation du comporte-
ment par un objectif ou des consignes verbales, le 
contrôle de l'impulsivité, la vérification de l'exécu-
tion et les capacités à s'autocorriger, paraissent nor-
malement développées. On note une supériorité des 
stratégies verbales et séquentielles sur les stratégies 
non verbales et holistiques/globales (simultanées). 
Personnalité. La formulation de souhaits et ses 
réponses au test projectif de personnalité ne révèlent 
aucun signe de dépression, d'inhibition ou d'apathie. 
Ses souhaits concordent avec sa tendance vers l'iso-
lement :social:( J er souhait: :ayoir :unecmaison) et .son 
~;nrait1J~C"iDrcles ·bebés(~" ;;;oilhait :a\'Otr 'det'1-o.z '(iû'in..~l::-
enfants joyeux); aussi S 17 aimerait devenir infirmière 
de pouponnière. 
Conclusion 
L'ensemble de résultats neuropsychologiques et 
plusieurs aspects de la personnalité de S 17 concor-
dent tout à fait avec les caractéristiques neuropsycho-
logiques et de personnalité communes aux filles 
atteintes du syndrome de Thrner, telles que documen-
tées dans le domaine scientifique. Elles concordent 
avec l'hypothèse d'un sous-développement ou dys-
fonctionnement léger de l'hémisphère droit. Ainsi, les 
habiletés cognitives et mnésiques verbales, dépen-
dantes de l'intégrité de l'hémisphère cérébral gauche, 
sont moyennes. Parcontre, les habiletés d'analyse 
visuelle et visuospatiale, la visuomotricité, l'imagerie 
mentale, la mémoire visuelle, 1' adaptation sociale, la 
pragmatique du langage (ex: interpréter des pro-
verbes, interpréter un message selon le contexte ... ), 
la dextérité de la main gauche, sont toutes des habile-
tés dépendantes de l'intégrité fonctionnelle de l'hé-
misphère droit, et accusent chacun une certaine 
faiblesse ou léger délai développemental. L'isolement 
de S 17, face aux enfants de son âge, peut être secon-
daire à des difficultés d'adaptation sociale d'origine 
neurologique, mais d'autres facteurs tels une peur des 
gens et une faiblesse de l'estime de soi sont aussi à 
considérer. Les difficultés en mathématiques: calcul 
et géométrie, sont imputables aux faiblesses neuroco-
gnitives telles l'imagerie mentale (voir les chiffres 
dans sa tête et les bien aligner) et l'analyse visuo-
spatiale (les angles, les concepts de relations spa-
tiales ... ). 
SVNDROMEFRONTALAVEC 
PSEUDO-AKATHISIE (CAS S18) 
Le syndrome frontal s'exprime, semble-t-il, le plus 
souvent chez l'enfant sous forme pseudo-psychopa-
thique: l'enfant est alors aux prises avec de nombreux 
problèmes de comportement, impulsivité, opposi-
tion, etc. On sait depuis peu que la forme pseudo-
dépressive du syndrome frontal existe aussi chez 
l'enfant. La forme pseudo-dépressive se présente 
conjointement avec une inertie cognitive. Le cas que 
nous présentons ici est particulier. On y retrouve une 
inertie cognitive grave, probablement due à une 
lésion bilatérale des parenchymes frontaux (autour 
des cornes ventriculaires frontales). En plus, 1' enfant 
qui est aussi touchée au niveau des noyaux gris de la 
base, manifeste une pseudo-akathisie persistante: elle 
est incapable de rester assise, mais ne souffre pas 
d'agitation mentale. Ce type de portrait est parfois 
rapporté dans]a littérature adulte.chez des schizo-
phrènes :nég_gttifs :q~ümt étéJrai.tée ,.au~:-JJeunolep~q~es c 
i'âkâthisie) et 'qui sont cognitiYememinertes \~êsion 
frontale) et ont une fonction autonome émoussée 
(absence de la souffrance intérieure habituellement 
liés à l'akathisie). 
Détails biographiques. Évaluation demandée 
par un hématologue et un psychiatre. Âge 15 ans et 
9 mois. Niveau scolaire: secondaire IV. Langue par-
lée à la maison et à l'école : le français. Dominance 
manuelle droite. 
Motif de l'évaluation. Évaluation de suivi pour 
apprécier 1' évolution de la condition neuropsycholo-
gique de S 18 après traitement de sa tumeur cérébrale 
et pour connaître ses besoins en rééducation. 
Brève anamnèse 
Santé. Suite à des changements importants du com-
portement, commencés à 1' automne 1994, après des 
examens médicaux et psychiatriques non concluants, 
S 18 fut finalement examinée en neurologie. Un exa-
men tomodensitométrique documenta alors une 
tumeur cérébrale (dysgerminome) qui touche les 
noyaux caudés, une partie du diencéphale ainsi que les 
aires cérébrales périventriculaires (plutôt antérieure-
ment). S18 subit des traitements de chimiothérapie 
qui prirent fin en septembre 1995, ainsi que des trai-
tements en radiothérapie qui se terminèrent en 
décembre 1995. L'examen tomodensitométrique et 
l'imagerie par résonance magnétique récents mon-
trent une perte de tissus aux niveaux des ganglions de 
la base, du corps calleux et des aires périventricu-
laires (surtout frontales). S18 prend actuellement du 
Valium® pour s'endormir et est traitée pour un défi-
cit hormonal. 
Instoire scolaire postdiagnostique. Elle a reçu un 
enseignement à la maison au cours de l'automne der-
nier et en janvier elle est retournée passer des mati-
nées dans son groupe-classe, sans exigence de 
résultats scolaires à son égard. 
Histoire familiale postdiagnostique. Depuis le 
début des traitements la situation familiale a été 
modifiée, le conjoint de la maman les a quittées au 
mois de janvier. La mère et ses deux filles habitent 
temporairement chez le frère de la mère en attendant 
un nouveau logement. La mère de Sl8 prend actuel-
lement une médication antidépressive. La famille est 
suivie ici par un travailleur social. 
Évaluation neuropsychologique de juillet 1995. 
S18 manifestait de l'akathisie, de l'akinésie, des trem-
blements d'intention, un affect plat, un manque d'in-
sight, certains comportements sociaux inappropriés 
ainsi qu'une grande difficulté à maintenir des efforts 
cognitifs plus de quelques secondes. Les perfor-
mances neuropsychologiques suggéraient toutefois 
que les habiletés suivantes étaient épargnées: habile-
tés cognitives, mémoire ancienne, habiletés langa-
gières, mémoire de travail, mémoire autobiographique 
et analyse visuelle et visuospatiale. On notait quelques 
faiblesses exécutives et un déficit de la mémoire anté-
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rograde à long terme tant pour les informations ver-
bales que non verbales. Tout ceci suggérait une bonne 
intégrité du néocortex avec des anomalies fonction-
nelles des structures sous-corticales, telles : noyaux 
caudés, hypothalamus, et limbiques antérieures, ainsi 
qu'une disconnexion entre les aires frontales et ces 
structures sous-corticales et limbiques. 
Observations du comportement actuel de S18 
La mère trouve que S 18 est un peu plus dyna-
mique, que 1' akathisie est un peu moins sévère. Par 
contre, il semble qu'elle n'éprouve encore que très 
peu d'émotions, qu'elle n'est pas sensible aux émo-
tions exprimées par autrui (colère, peine, exaspéra-
tion ... ), aux communications verbales des autres, 
qu'elle ne réalise pas si son comportement est inadé-
quat socialement (ex: elle peut demander à la ser-
veuse quatre ou cinq fois son repas en quelques 
minutes); de plus elle demande souvent à sa mère de 
faire les choses à sa place, demande qui est vite 
oubliée si sa mère le lui demande, s'exécutant alors 
elle-même sans difficulté et sans rouspéter. 
Évaluation neuropsychologique: observations. 
Par rapport à l'évaluation de juillet dernier, nos obser-
vations concordent avec celles de la mère. En effet, 
S 18 manifeste moins d' akathisie, affiche un peu plus 
d'intérêt pour les tâches, elle interagit un peu plus 
avec nous et maintient un peu plus longtemps ses 
efforts cognitifs. Ces améliorations sont évidentes 
mais il n'en demeure pas moins que tous ces symp-
tômes handicapent encore Sl8. 
Fonctions intellectuelles. Tels qu'estimés de façon 
conventionnelle avec le EIWE-111, le quotient intel-
lectuel (QI) verbal se situe au niveau de l'intelligence 
moyenne et le QI non verbal se situe au niveau de 
l'intelligence moyenne faible. La différence entre les 
deux échelles de cette épreuve cognitive est signifi-
cative indiquant une supériorité des habiletés cogni-
tives verbales sur les capacités de résolution de 
problèmes non verbaux; cette différence paraît prin-
cipalement attribuable à une lenteur des exécutions 
(les sous-tests à l'échelle non verbale, mais non à 
l'échelle verbale, étant chronométrés). Toutes les per-
formances à l'échelle verbale se situent dans la 
moyenne. Deux performances à l'échelle non verbale 
sont très faibles et ce aux deux tâches où la vitesse 
exécutive affecte beaucoup plus la performance que 
les habiletés intellectuelles. On note deux autres fai-
blesses relatives aux tâches qui demandent le plus de 
planification, de stratégies et de flexibilité mentale. 
Les autres performances moyennes à 1' échelle non 
verbale suggèrent une bonne logique séquentielle, 
une bonne analyse visuelle et visuospatiale et une 
bonne coordination visuomotrice. 
Fonctions d'attention. L'attention visuelle est 
souvent affectée par un retrait prématuré (genre d' im-
persistence) et l'attention auditive est difficilement 
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soutenue. Les capacités de concentration, telles la 
manipulation de données verbales ou non verbales 
mentalement peuvent paraître normales pour un 
temps d'exécution court (inférieur à deux minutes). 
Fonctions langagières. S 18 comprenait très bien 
toutes les instructions, questions et données de pro-
blèmes verbaux, et ce sans demande de répétition. 
Elle s'exprime spontanément avec clarté, fluidité, 
sans trouble au niveau de la forme ou de la gram-
maire. À un test de dénomination d'images elle ne 
manifeste aucun trouble d'accès lexical. Tout ceci 
suggère l'absence d'un trouble du langage, tant au 
plan réceptif qu'expressif. 
Fonctions mnésiques. Mémoire verbale. Saper-
formance à un test d'apprentissage d'une liste de 
mots suggère un déficit profond des capacités d' ap-
prentissage (supra-empan), une forte susceptibilité à 
l'interférence rétroactive, ainsi qu'un déficit de la 
mémoire à long terme. Elle reconnaît par contre un 
peu plus de mots qu'attendu selon ses rappels libres 
(la reconnaissance est quand même très faible) ce qui 
suggère que le mécanisme mnésique le plus touché 
serait la capacité d'aller chercher l'information ver-
bale en mémoire à long terme. Aussi la mémoire à 
court terme d'informations sémantiques (ex: histoire) 
est normale, mais S 18 semble se rappeler très peu les 
histoires racontées une heure plus tôt. La mémoire 
ancienne, la mémoire verbale de travail (court terme) 
paraissent normales. Mémoire non verbale. La 
mémoire à court terme d'informations visuelles paraît 
normale. Par contre, encore une fois les rappels diffé-
rés sont très limités et suggèrent un déficit au niveau 
de la mémoire à long terme. La reconnaissance diffé-
rée de dessins simples dépasse celle attendue selon 
ses rappels libres, ce qui suggère encore une fois que 
le mécanisme mnésique le plus touché serait la capa-
cité d'aller chercher les informations visuelles en 
mémoire à long terme. 
Fonctions visuelles et visuomotrices. L'analyse 
visuelle fine d'informations nouvelles est effectuée 
lentement. Par contre, l'analyse visuelle fine d'infor-
mations connues (ex: en lecture) ne cause aucun pro-
blème. L'analyse d'informations visuospatiales peut 
être opérée normalement. L'intégration visuomotrice 
(modulation de l'exécution motrice par des informa-
tions visuelles et visuospatiales) paraît intacte, mais 
le contrôle du crayon est difficile (brusque, imprécis). 
La dextérité manuelle gauche est déficiente alors que 
la droite est normale. La force de flexion manuelle est 
profondément déficiente pour la gauche, et très faible 
pour la droite. 
Fonctions exécutives préfrontales. S18 affiche un 
déficit de l'identification de senteurs connues (par 
exemple, elle ne reconnaît pas la senteur du Vicks®, 
du beurre de caca.lJ.uète, de la réglisse, de la mou-
tarde). Les tâches d'intégration d'informations 
•J'iS!>Ic!kesrkjcflf:~i!)Hiité,ccogË;itivc~ppttYeetêtli.e.:r6etl~itie" 
normalement. On note 'PilT contre 'une 'Pensée plutôt 
concrète (à l'interprétation de proverbes et d'images 
thématiques), une certaine adynamie, une impersis-
tence exécutive, ainsi qu'une faiblesse au niveau des 
approches stratégiques. À cela s'ajoutent les observa-
tions de sa mère quant à son manque d'empathie et 
ses comportements sociaux inadéquats. Tout ceci sug-
gère que les parties convexes des lobes préfrontaux 
sont intactes, mais que les aires orbitales et mésioba-
sales sont dysfonctionnelles. 
Habiletés scolaires. Lecture. S18lit très bien. Lors 
d'un test de lecture silencieuse mesurant la vitesse de 
lecture ainsi que la compréhension, test d'une durée 
de 15 minutes, S18 a pris plusieurs pauses, pour par-
ler de quelque chose, pour aller boire, aller aux 
toilettes, etc.; aussi malgré qu'on ait arrêté le chrono-
mètre pendant ces pauses, sa performance est faible, 
. suggérant des difficultés de concentration pour inté-
grer les informations du texte ou de mémoire des 
informations contenues dans le texte. Orthographe. 
L'écriture de quelques phrases révèle l'absence de 
troubles au niveau de l'orthographe tant lexicale que 
grammaticale ainsi qu'urie bonne calligraphie (la 
mère nous dit que son écriture est tout de même 
moins belle qu'elle ne l'était auparavant). 
Conclusion 
Par rapport à 1' évaluation de juillet dernier, on note 
une certaine amélioration du comportement en géné-
ral dont un meilleur contrôle de sa propension à se 
déplacer, à céder à ses compulsions, et une impersis-
tence moins sévère en exécution de tâches. On note 
par contre, une détérioration des capacités d'identifi-
cation de senteurs connues et apparemment une 
meilleure reconnaissance mnésique sans amélioration 
significative de la mémoire à long terme (faiblesse 
importante des capacités à accéder à des informations 
en mémoire à long terme- mémoire antérograde). 
Les présents résultats suggèrent: 
-une bonne intégrité au niveau du néocortex (f01mant 
toute la partie convexe du cerveau); 
-des anomalies fonctionnelles (des circuits moteurs 
sous-corticaux - noyaux de la base -, responsables de 
ses difficultés motrices ; des connections entre les aires 
préfrontales et les structures limbiques, responsables 
entre autres de sa grande difficulté à aller chercher 
les informations en mémoire à long terme; des 
connexions entre les aires préfrontales et les structures · 
motrices sous-corticales, responsables de sa difficulté à 
inhiber sa propension à bouger, ses compulsions ; des 
aires orbitales et mésiobasales des cortex préfrontaux, 
responsables de l'agnosie olfactive, du manque d'em-
pathie, de l'impersistence cognitive, ainsi que du 
manque de modulation des comportements sociaux). 
Ainsi S 18 présente encore plusieurs déficits qui 
sont assez sévères pour l'empêcher de.retourner à une. 
vl.~l'll!Pf·Ollfilecd.lét11ldiaH~ecet~lk(dcroJ'Inrù!JJceucouffp·Jàe 
supervision de b pan des adultes. 
NEUROFIBROMATOSE (CAS S19) 
La neurofibromatose (maladie de von Reck-
linghausen) est en fait une classe de maladies (neuro-
dermoses), à l'intérieur de laquelle on distingue deux 
groupes principaux (NF type 1 et NF type 2). Le mar-
queur le plus précoce et facile à relever est la tache 
cutanée «café au lait». Ensuite, on y trouve des 
tumeurs multiples· intéressant particulièrement les 
nerfs périphériques et spinaux, les méninges et la 
peau. La maladie est héréditaire (transmission men-
délienne autosomique avec faible pénétrance, et taux 
de mutation élevé). Le tableau neuropsychologique 
de cette maladie est extrêmement troublant, 1' expres-
sion de la maladie (gravité, localisation des fibromes, 
profil électroencéphalographique, profil d'imagerie 
cérébrale anatomique et métabolique, profil cognitif, 
état affectif) étant très variable. Les paramètres neu-
rologiques et psychologiques n'entretiennent que très 
peu de liens. Dans cette maladie, il s'agit de jeunes 
patients pleinement conscients qui sont irrégulière-
ment et fréquemment mis en situation de deuil iden-
titaire et corporel par une maladie qui· frappe leur 
apparence physique, leurs aptitudes, leur confort. 
Environ 8 p. lOO des patients NF ont une déficience 
mentale, et environ 40 p. lOO des troubles d'appren-
tissage. Les anomalies auditives et visuelles ne sont 
pas rares. Les lésions cérébrales peuvent être inexis-
tantes ou multiples, et les problèmes d'adaptation de 
l'enfant dépassent souvent ce qu'on attendrait des 
seules lésions détectées en imagerie par résonance 
magnétique. 
Détails biographiques. Évaluation demandée par 
le médecin traitant. Âge: 7 ans. Niveau scolaire: 1er 
année. Langue parlée à la maison et à l'école: le fran-
çais. Dominance manuelle droite. Sexe Masculin. 
Motifs de l'évaluation. Enfant atteint de neurofi-
bromatose, type 1 (NF.l) et qui manifeste des diffi-
cultés d'apprentissage scolaire. 
Anamnèse 
Histoire médicale. S19 est suivi à l'hôpital depuis 
son très jeune âge à cause des manifestations impor-
tantes de la neurofibromatose (NF 1). Ainsi, l'enfant 
dut subir plusieurs interventions chirurgicales et une 
chimiothérapie. Les principaux fibromes occupent le 
côté gauche du cou et du visage, les poumons et la 
moelle épinière (niveau C5). L'enfant est suivi en 
physiothérapie et ergothéçapie à notre hôpital. Un 
examen en tomodensitométrie cérébrale, passé en 
1990, mettait en évidence une dysplasie orbitofron-
tale gauche, une probable anomalie structurelle au 
niveau du tronc cérébral, l'absence d'hydrocéphalie 
et une masse au niveau du nerf optique gauche. Une 
évaluation psychologique réalisée en février 1992 
montrait un potentiel intellectuel dans la moyenne, 
une faiblesse en motricité fine et grossière. Une 
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seconde évaluation en mai 1993 confirmait les résul-
tats précédents et on recommandait alors une classe 
de maturation à cause des difficultés visuelles et d'in-
tégration visuomotrice. L'enfant a subi encore récem-
ment une intervention chirurgicale au niveau de la 
colonne vertébrale ce qui affecte actuellement ses 
habiletés motrices fines et grossières ainsi que les 
contrôles urinaire et anal. 
Famille. S 19 vit avec ses parents et ses deux frères 
(3 ans et 10 ans). Le père et la mère ont terminé leurs 
études secondaires et occupent des emplois à temps 
plein dans le milieu bancaire. Les parents semblent 
très impliqués auprès de l'enfant, avoir des attentes 
réalistes à son égard et bien subvenir à ses besoins 
physiques et affectifs. On ne rapporte aucun trouble 
neurologique ou psychiatrique dans les familles 
maternelle et paternelle, à l'exception d'un cousin de 
l'enfant qui serait autistique. Un autre cousin de cet 
enfant éprouverait des troubles de l'apprentissage. 
École. L'enfant fit au cours de 1' année scolaire 
1993-1994 une première année dans une classe régu-
lière et bénéficiait d'une accompagnatrice pour les 
besoins physiques. L'enseignante rapporte qu'il 
éprouve des difficultés en français et arts plastiques 
alors qu'il se montre brillant en mathématiques. Elle 
rapporte également que S 19 est un garçon sociable, 
courageux, persévérant, doux, mature, qu'il aime 
l'école et est conscient de ses difficultés. On prévoit 
qu'il reprenne l'an prochain sa première année, en 
classe régulière. 
Observations 
S 19 est un petit garçon tout à fait charmant. Il offre 
une très bonne collaboration. Les efforts sont cons-
tants et il a une attitude réfléchie devant les diverses 
épreuves. Il comprend bien les instructions, même si 
le volume de la voix est faible et le débit normal. On 
n'observe aucun trouble de l'attention, aucun signe 
d'irritabilité ou d'agressivité. C'est un enfant qui est 
porté à ne pas répondre s'il n'est pas certain de sa 
réponse. Toutefois, le niveau d'anxiété paraît normal. 
Il semble avoir un grand besoin de réconfort, ce qui 
n'est pas surprenant étant donné son histoire médicale 
et S 19 se fatigue un peu rapidement. Il écrit et dessine 
avec la main droite et manifeste pour l'instant une 
grande difficulté à tenir son crayon. 
Fonctions intellectuelles. Tels qu'estimés de façon 
conventionnelle avec le EIPPW-R le quotient intel-
lectuel (QI) verbal se situe à la charnière de l'intelli-
gence moyenne et moyenne faible alors que le QI non 
verbal se situe au niveau de l'intelligence moyenne. 
Les performances à l'échelle verbale révèlent: a) de 
bonnes habiletés numériques, une bonne logique 
mathématique, une bonne compréhension des phéno-
mènes à caractère social et psychosocial, une capacité 
conceptuelle normale ; et b) une certaine limite au 
niveau de l'acquisition d'informations verbales audi-
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tives (ex: ne sait pas le nombre de jours dans une 
semaine et ne peut les nommer) et au niveau des apti-
tudes à analyser de façon nouvelle et abstraite des 
concepts verbaux (ex: ne peut pas nous dire de quelle 
façon des pois et des carottes se ressemblent). Les 
performances à l'échelle non verbale révèlent: a) de 
bonnes capacités de résolution de problèmes non ver-
baux; et b) une difficulté à reproduire avec précision 
des formes simples à cause du problème de motricité 
fine et non pas à cause d'un trouble d'intégration 
visuomotrice, reproduisant bien, à part la précision du 
tracé, les formes présentées. 
Fonctions d'attention. L'attention auditive et 
visuelle peuvent être normalement engagées et soute-
nues. L'enfant ne manifeste aucune difficulté particu-
lière à résister à la distraction. Les capacités de 
concentration paraissent moyennes pour son âge. 
Fonctions langagières. Langage réceptif. Le voca-
bulaire et la syntaxe réceptifs sont appropriés pour 
l'âge. Par contre, 1' enfant ne parvient pas normale-
ment à discriminer à partir de deux mots des sons 
semblables ou identiques. Ceci suggère une difficulté 
particulière de la mémoire auditive de travail plutôt 
qu'un trouble primaire du traitement auditif étant 
donné que son expression verbale est effectuée sans 
erreur phonémique. Langage expressif. L'articulation 
est un peu faible et les sons « s » sont prononcés 
«ch». Le vocabulaire expressif se situe dans la 
. moyenne, mais l'accès au lexique est parfois un peu 
lent, l'enfant commettant à l'occasion des paraphasies 
sémantiques, et éprouvant une difficulté particulière 
à l'identification d'animaux, normalement acquise à 
cet âge. Par exemple, l'enfant nomme un cheval : 
vache et une chèvre: orignal. 
Fonctions perceptivovisuelles et visuomotrices. 
L'enfant est capable de discriminer normalement 
des inversions droite-gauche et haut-bas. L'analyse 
visuelle fine est un peu lente, mais bien effectuée. 
L'intégration visuomotrice paraît normalement déve-
loppée, mais difficilement actualisée à cause des 
troubles de force et de dextérité manuelles. 
Fonctions mnésiques. Mémoire verbale. La 
mémoire auditive de travail, phonétique plutôt que 
sémantique est limitée, ainsi 1' enfant éprouve des dif-
ficultés à répéter correctement deux mots ou des 
chiffres, mais parvient assez bien à répéter des 
phrases. L'apprentissage d'informations verbales plus 
dépendantes de l'encodage phonétique (ex: l'appren-
tissage d'une série de mots non reliés entre eux) que 
du traitement sémantique est un peu faible. Par contre 
la mémorisation d'informations verbales sémantiques 
(ex: une histoire) est bonne. Mémoire non verbale. La 
mémoire à court et long terme d'informations visuelles 
non verbales paraît très bonne. 
Fonctions exécutives. L'estimation chez un aussi 
jeune enfant des habiletés exécutives, qui seraient 
déppn~liltes ,;~kd ', iutégfit.l!.:xlàe 5lÎ1l<fe..-npffrontales ~· .est : 
pnùiquement impossible. L'enfant a fnil preuve de 
certaines capacités normales de planification, de véri-
fication de r activité et on. ne note aucune erreur 
d'inertie ou encore d'impulsivité. Le retard dévelop-
pemental au niveau des capacités d'abstraction ver-
bale, lorsque r enfant doit traiter de façon nouvelle, 
non apprise des concepts verbaux, constitue le seul 
indice d'une faiblesse exécutive de haut niveau. 
Habiletés scolaires. À un test d'apprentissage de 
la lecture l'enfant se situe à plus de 6 écarts types en 
dessous de la moyenne des enfants de première 
année. Ses réponses révèlent: a) un certain acquis en 
lecture globale, l'enfant parvenant à reconnaître 
quelques mots appris au cours de sa première année 
(ex: papa,.maman); et b) une très grande faiblesse au 
niveau du décodage graphophonémique. Ainsi, l'en~ 
fant confond encore les syllabes simples qui se 
ressemblent le plus, soit phonétiquement, soit visue-
llement (ex: il confond se et ze, do et bo, fi et fj ... ). 
L'enfant ne peut absolument pas lire un texte simple 
de niveau mi-première année. 
En calcul mental!' enfant se situe au moins dans la 
moyenne des enfants de son âge. 
Conclusion 
Forces. L'enfant possède de belles dispositions 
pour effectuer les apprentissages scolaires. Les habi-
letés de résolution de problèmes non verbaux, la 
logique et les aptitudes numériques sont bonnes . 
L'intégration visuomotrice est adéquate. Les habile-
tés langagières sont globalement normales, ainsi l'en-
fant traite bien sémantiquement les informations 
verbales. Les capacités d'attention et de concentration 
sont adéquates. L'enfant peut bien mémoriser des 
informations verbales qui ont un sens qui sont ins-
crites dans un contexte et conserver longtemps cette 
information. Aussi, la mémoire à long terme d'infor-
mations visuelles est bonne. 
·Faiblesses. L'analyse visuelle fine peut être bien 
réalisée mais est opérée un peu lentement, aussi la 
mémoire verbale de travail est un peu faible. L'enfant 
éprouve des difficultés à acquérir certaines connais-
sances (ex: jours de la semaine) et à apprendre par 
cœur des informations verbales arbitraires/artificielles 
qui ne sont pas reliées entre elles par un contexte 
sémantique ; apprentissages qui reposent davantage 
sur une mémoire phonétique que sémantique. Cette 
faiblesse semble rendre compte des difficultés d'ap-
prentissage en lecture et en orthographe lexicale. La 
petite baisse enregistrée au niveau du QI verbal par 
rapport aux évaluations précédentes suggèrent une 
petite difficulté à traiter de façon inhabituelle des 
données verbales,· habileté qui commence tout juste à 
se manifester à l'âge de six ou sept ans. L'enfant par~ 
tage des caractéristiques neuropsychologiques com-
munes avec les enfants. dyslexiques.( ex: lenteur de 
l ',ànaly:sr;:;;:vis !;le!:lé~'.I i.o.':rit..~;:citk! aan~~eî'tl'tli:reve.ebali!e·Jè( 
travail), mais nepréseme·pas le profil de déficits neu-
ropsychologiques rapporté par quelques auteurs 
concernant les enfants atteints de NF 1 telles, les 
difficultés non verbales et d'attention. Ce profil neu-
ropsychologique suggère une petite faiblesse fonc-
tionnelle des aires frontotemporopariétales gauches et 
une très bonne intégrité de l'hémisphère droit. On ne 
peut tout de suite avancer un diagnostic de dyslexie 
étant donné le jeune âge de l'enfant et sa brève expé-
rience scolaire (9 mois). 
HYPOTHYROÏDIE CONGÉNITALE 
(CAS S20) 
L'hypothyroïdie est un défaut de synthèse des hor-
mones thyroïdiennes (thyroxine) d'origine génétique 
ou congénitale. Le trouble peut se présenter isolé-
ment ou en association (syndrome de Falta). Son 
existence chez le nouveau-né entraînera un déficit 
intellectuel et physique (nanisme) très grave. Autre-
fois, ce syndrome, non traité, menait au crétinisme 
que l'on distingue du myxœdème par l'absence habi-
tuelle d'infiltration cutanée, l'existence d'un goitre 
de volume variable et la présence fréquente d'une 
surdité. Le trouble est actuellement dépistable systé-
matique à la naissance et un traitement simple 
permet de compenser le trouble et de guérir la 
maladie. 
Détails biographiques. Évaluation demandée par 
un service d'endocrinologie et métabolisme. Âge: 9 
ans et 7 mois. Niveau scolaire: 3e année. Langues par-
lées à la maison : français, arabe, anglais ; à l'école le 
français. Dominance manuelle droite. Sexe féminin. 
Motif de l'évaluation. S20, suivie à l'Hôpital par 
le Service d'Endocrinologie et Métabolisme à cause 
d'une hypothyroïdie de naissance, éprouverait des 
difficultés dans ses apprentissages scolaires. Cette 
évaluation a pour objectifs de déterminer l'impor-
tance et la nature de ses difficultés scolaires et de sug-
gérer des façons de l'aider. 
Anamnèse 
Développement et santé. La grossesse. s'est 
déroulée normalement et fut menée à terme. On ne 
rapporte aucune difficulté périnatale. Le nouveau-né 
pesait 4 kg et semblait en bonne santé. Par contre, à 
quatre semaines on diagnostiqua un hypothyroïdie. 
Le développement de la motricité et celui du langage 
parurent normaux. À part une condition asthmatique 
et son hypothyroïdie, on ne rapporte aucun autre pro-
blème de santé. 
Histoire familiale. L'enfant vit avec ses parents, 
trois sœurs et un frère. La mère travaille à la maison 
et aurait terminé partiellement des études secondaires. 
Le père aurait terminé dans son pays des études 
universitaires d'ingénierie, et travaille présentement 
comme chauffeur de taxi. On ne rapporte aucun 
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trouble neurologique, d'apprentissage ou psychia-
trique dans les familles maternelle et paternelle. 
Histoire scolaire. S20 est actuellement en 3e année 
en classe régulière. S20 a dû redoubler sa première 
année. Selon 1' enseignante actuelle,· cette élève 
éprouve des difficultés en lecture, écriture et en 
mathématiques (apprentissage des tables et lire les 
problèmes). On rapporte également que S20 ne 
demande pas d'aide, participe peu aux discussions, 
que les efforts sont très moyens, qu'elle manifeste de 
la lenteur pour effectuer les tâches, des difficultés 
d'attention (distraction et impulsivité), des difficultés 
à travailler seule et à respecter 1' autorité. S20 est prin-
cipalement supervisée par sa sœur aînée pour ses tra-
vaux scolaires à domicile. 
Personnalité. Il semble que S20 ne participe à 
aucune activité sportive ou sociale, s'adonnant exclu-
sivement à des passe-temps solitaires. Les parents la 
considèrent comme une petite fille calme et pas 
jalouse, qui a une relation harmonieuse avec eux et 
correcte avec les enfants de son âge, alors que ses 
relations avec ses frère et sœurs seraient plus conflic-
tuelles. Au Achenbach, les réponses de la mère situent 
S20 dans la moyenne des filles de son âge à toutes les 
échelles suggérant l'absence de troubles affectifs, de 
la pensée et du comportement. Seules des petites dif-
ficultés d'attention et de discipline (ex: n'apporte pas 
le matériel nécessaire pour faire ses travaux scolaires 
à domicile) caractérisent son profil de personnalité. 
Observations 
S20 a très bien collaboré à l'évaluation. D'abord 
très timide ~Ile devient graduellement plus à l'aise et 
établit alors une bonne relation avec l'adulte. Elle 
se montre très enthousiaste à certaines épreuves, 
motivée à relever le déficit. Aussi; elle a l'air 
débrouillarde et semble vouloir être autonome. On 
note toutefois, qu'elle est plutôt impulsive, éprouvant 
des difficultés à écouter des consignes ou explications 
jusqu'à la fin, et commettant des petites erreurs, 
qu'elle parvient à éviter par une bonne capacité à 
ralentir ses exécutions lorsque son impulsivité est 
pénalisée de façon explicite. Aussi, lorsqu'elle écrit, 
on voit opérer son impulsivité et, un très faible soucis 
du travail scolaire bien fait. Ainsi, elle commet plu-
sieurs erreurs d'orthographe allant trop vite qu'elle 
corrige en repassant par dessus, sans se donner la 
peine d'effacer. On note qu'occasionnellement elle ne 
comprend pas nos questions, et au lieu de demander 
de répéter ou d'expliquer, elle répond en devinant un 
peu ce qu'on lui demande et en espérant que sa 
réponse sera celle attendue. S20 est droitière et porte 
des verres. La motricité grossière paraît normale. À la 
formulation de trois souhaits, S20 en formule deux en 
rapport à réussir son année et ses examens, indiquant 
qu'elle n'est pas du tout indifférente à la faiblesse de 
ses performances scolaires. 
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Fonctions intellectuelles. Tels qu'estimés de façon 
conventionnelle avec le EIWE-111, le quotient intel-
lectuel (QI) verbal se situe à la borne inférieure de 
l'intelligence moyenne, la situant près du zse percen-
tile, et le QI non verbal se situe au niveau de l'intelli-
gence moyenne, la situant autour du 66e percentile. 
La différence entre les deux échelles de cette épreuve 
cognitive est significative, mais pas anormale, suggé-
rant que les habiletés de résolution de problèmes non 
verbaux sont mieux développées que les habiletés 
intellectuelles verbales. Ses performances à 1 'échelle 
verbale forment un profil très régulier et suggèrent 
une toute petite faiblesse en ce qui a trait aux connais- · 
sances générales, la compréhension des réalités socia-
les et psychosociales, les habiletés conceptuelles, les 
capacités de résolution de problèmes verbaux au 
niveau àbstrait et la logique mathématique. Les per-
formances à l'échelle non verbale forment un profil 
un peu moins régulier parce que S20 affiche une fai-
blesse de l'analyse visuelle focale (discrimination et 
attention aux petits détails visuels) alors que globale-
ment les habiletés de résolution de problèmes non 
verbaux, taxant les capacités d'analyse visuospatiale, 
de planification, de stratégies non verbales, de coor-
dination manuelle et de vérification des exécutions, 
sont bien développées. 
Fonctions d'attention. I.: attention visuelle et l'at-
tention auditive peuvent être assez bien engagées et 
soutenues du moins dans un environnement calme. 
Son attention auditive est par contre parfois retirée 
prématurément par impulsivité. Les capacités de 
concentration paraissent un peu faibles et seraient 
souvent peu exploitées à cause de son impulsivité ou 
encore d'un manque d'intérêt. 
Fonctions langagières. Langage réceptif. Le voca-
bulaire réceptif de langue française est très faible, 
correspondant au vocabulaire d'enfants francophones 
de tout juste cinq ans. Par contre la syntaxe réceptive, 
usuelle, est normalement maîtrisée. Langage expressif. 
La prononciation est adéquate. Le vocabulaire expres-
sif est limité comme le vocabulaire réceptif et S20 ne 
manifeste aucun trouble d'accès lexical. La syntaxe 
expressive est correcte. 
Fonctions visuelles et visuomotrices. ·L'analyse 
visuelle focale (disqimination de petits détails visuels) 
est réalisée avec difficulté. L'analyse visuelle globale 
(des rapports visuospatiaux et de la configuration) est 
réalisée sans difficulté. L'intégration visuomotrice est 
normalement développée. Par contre, sà performance 
à une petite épreuve de dextérité manuelle suggère une 
faiblesse de la dextérité manuelle droite et gauche, 
avec toutefois un avantage normal de la droite. 
Fonctions mnésiques. Mémoire verbale. La 
mémoire verbale de travail est normale. Telles qu'es-
timées avec l'épreuve des Quinze Mots de Rey, les 
capacités d'apprentissage d'informations verbales 
sillllJJès ,sont :bonnes et ces dernières :e.<>ont :normale;:-
1ne~t cDnsen;èe s êrl'n~ém:l'ier,?dclifmgtermt:. t· accè:::; à 
ces informations peut être un peu limité par un 
manque de concentration. La qualité de sa mémorisa-
tion d'une histoire indique aussi une bonne mémoire 
sémantique. Mémoire non verbale. La mémoire à 
long terme d'informations visuospatiales paraît tout à 
fait normale. 
Fonctions exécutives. S20 a fait preuve d'un déve-
loppement normal des habiletés exécutives telles que 
planification, contrôle du comportement par des 
règles nouvelles, flexibilité cognitive et comporte-
mentale, vérification des exécutions. Son impulsivité 
affecte la qualité des exécutions, mais peut toutefois 
être contrôlée. 
Habiletés scolaires. Lecture; Sa bonne lecture à 
voix haute d'un texte contenant des mots rares sug-
gère un bon apprentissage des correspondances gra-
phophonémiques. S20 lit aisément un texte de niveau · 
fin ze et en intègre bien les informations. Toutefois, à 
des textes de niveau 3e, la lecture est un peu plus 
lente et on voit que S20 peut en retenir certaines 
informations mais qu'elle éprouve des difficultés à 
répondre aux questions sur le texte, ces dernières 
n'étant pas toujours comprises. Orthographe. S20 a 
orthographié sans aucune erreur tous les mots de 
niveau ze année, et sept des dix mots de niveau 3e. 
Calculs. Sa performance à une petite épreuve de cal-
culs écrits la situe au niveau d'un début de 3e. S20 
doit utiliser ses doigts pour faire des calculs comme 
17-9, 9 + 7, confirmant l'observation de l'enseignante 
sur sa faible maîtrise des tables de calculs. 
Conclusion 
Cette évaluation ne met pas en évidence un trouble 
spécifique d'apprentissage tel une dyslexie. Par contre, 
son profil neuropsychologique révèle une limite du 
vocabulaire en français, une faiblesse de l'analyse 
visuelle focale, ainsi qu'une petite faiblesse des capa-
cités cognitives verbales qui suggèrent que S20 devrait 
réussir un peu sous la moyenne du groupe-classe. De 
plus son attitude passive lorsque mise en situation 
d'incompréhension et son impulsivité (ex: n'écoute 
pas les instructions jusqu'à la fin, ne lit pas entière-
ment les questions, écrit et répond vite sans trop réflé-
chir) nuisent aux apprentissages sèolaires. Les résultats 
obtenus ici suggèrent de très petites anomalies fonc-
tionnelles localisées davantage à l'hémisphère gauche 
(lobe temporal), avec une très bonne intégrité du reste 
de l'encéphale. Nos observations et les résultats de 
cette évaluation concordent parfaitement avec une 
grande partie des observations de l'enseignante. 
ASTROCVTOME CÉRÉBELLEUX 
{CAS S21) 
L:..as.troqrÎome~st une-tumeur .déYelopp~e;::àDjJE.tÙ:~ 
des as1TOcyte5 qui est suseepiiih:e 'de ptései1:er une 
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malignité avec son évolution. Les astrocytomes peu-
vent être encapsulés ou extrêmement infiltrants. Leur 
évolution est lente, mais habituellement soumise à 
des récidives ou à une transformation maligne du fait 
que leur exérèse complète est rarement possible. 
L'astrocyte est une glie dont le principal rôle est d'as-
surer la nutrition du cerveau. Dans des cas de ce type, 
le neuropsychologue doit porter attention à toute indi-
cation d'un déclin cognitif, et alerter aussitôt les 
consultants médicaux concernés (neurologue, neuro-
chirurgien). 
Détails biographiques. Âge: 9 ans et 9 mois. 
Langue parlée à la maison et à l'école: le français. 
Dominance manuelle droite. Sexe masculin. 
Motifs de l'évaluation. Évaluation de suivi telle 
que recommandée par nous et justifiée par les diffi-
cultés scolaires de l'enfant ainsi que par les récentes 
complications et interventions neurologiques. 
Anamnèse 
Histoire médicale. S21 a été opéré en 1988 pour 
un astrocytome cérébelleux avec hydrocéphalie. Il 
reçut à la suite de la neurochirurgie des traitements de 
radiothérapie. En septembre 1993, il est à nouveau 
hospitalisé à cause d'un mauvais fonctionnement du 
drain ventriculaire qui fut responsable d'une hydro-
céphalie aiguë. L'enfant dut alors subir deux inter-
ventions neurochirurgicales. 
Histoire scolaire. Après la maternelle, S21 fré-
quenta une classe de maturation. Il fut ensuite placé 
dans une classe à effectif réduit pour difficultés graves 
d'apprentissage (DGA ter cycle) où il est maintenant 
pour une seconde année. L'enseignante rapporte en 
octobre dernier, soit peu de temps après sa dernière 
hospitalisation, que S21 a quelque peu régressé dans 
ses apprentissages scolaires, que son langage est plus 
immature que l'an passé, qu'il est trop passif et lent. 
La mère craint qu'à l'école on ne respecte pas son 
handicap physique et son âge mental. 
Personnalité (suivant les indications de la mère). 
On le dit patient, aimant les gens, appréciant la beauté 
des choses, généreux, ·serviable et affectueux. Au 
questionnaire des comportements d' Achenbach (rem-
pli par la mère) l'enfant: a) est situé au-dessus du seuil 
clinique pour les manifestations d'anxiété/dépression . 
et pour les difficultés d'attention (enfant souvent 
confus et ayant des difficultés de concentration) ; b) 
accuse certaines difficultés sociales (paraît plus jeune 
que son âge et se fait souvent taquiné) ; et c) est situé 
dans la moyenne des enfants de son âge pour les 
plaintes somatiques, le retrait social et les troubles de 
comportement de types oppositionnel et agressif. 
Observations 
S21 est un petit garçon charmant, très attachant, 
qui paraît plus jeune que son âge. Il est très à l'aise 
avec nous et aime bien rire. Il offre une collaboration 
exemplaire et persévère admirablement malgré ses 
difficultés quand il croit qu'il est capable de réussir la 
tâche. Aussi, il exécute les diverses épreuves avec le 
maximum de précision. Par contre, on note des signes 
évidents de fatigue et une lenteur qui affecte tous les 
domaines d'activité. 
Fonctions intellectuelles. Tels qu'estimés de façon 
conventionnelle avec le EIWE-III, le quotient intel-
lectuel (QI) verbal se situe au niveau de la déficience 
intellectuelle légère et le QI non verbal à la borne 
inférieure de l'intelligence frontière. Ses perfor-
mances à l'échelle verbale indiquent une grande dif-
ficulté à organiser sa pensée, à expliquer les choses 
en utilisant des concepts, à traiter de façon originale 
(non apprise) des informations verbales. Ses perfor-
mances à 1' échelle non verbale indiquent que ses 
habiletés de résolution de problèmes non verbaux 
sont limitées principalement par la lenteur d'analyse 
du matériel visuel, mais aussi par des difficultés 
visuomotrices. 
Fonctions d'attention. S21 manifeste une certaine 
difficulté à engager son attention visuelle et auditive et 
à la soutenir. Les difficultés d'attention ne semblent 
pas particulièrement attribuables à une faible résis-
tance à la distraction mais plutôt à un éveil cortical 
réduit. Les capacités de concentration sont très limi-
tées. 
Fonctions langagières. Langage réceptif. 
Lorsqu'on lui présente deux mots qui comportent une 
différence phonémique (ex: joue-zoo), il lui est sou-
vent très difficile de les discriminer: il ne parvient pas 
à se répéter les deux mots à comparer pour supporter 
une analyse phonémique - qui s'opère laborieuse-
ment, lentement. Le vocabulaire réceptif est dans la 
moyenne. Pour la syntaxe réceptive on ne note 
qu'une petite faiblesse. On remarque par contre que 
pour traiter des informations verbales, même plutôt 
simples, S21 prend beaucoup de temps et a souvent 
besoin de répétitions. Langage expressif. La pronon-
ciation est immature. À la dénomination d'objets on 
note une certaine difficulté d'accès au lexique (légère 
dysnomie). La répétition de phrases accuse un déficit. 
En communication libre, l'expression langagière est 
simple mais plutôt correcte. 
Fonctions visuelles. L'analyse visuelle fine est 
possible mais est opérée très lentement. L'analyse 
visuospatiale est encore plus difficile. 
Fonctions visuomotrices. La dextérité manuelle 
est déficiente pour les deux mains alors que la force de 
flexiori manuelle est juste un peu faible. L'intégration 
visuomotrice accuse un retard développemental d'en- . 
viron 3 ans. 
Fonctions mnésiques. Mémoire verbale. La 
mémoire verbale de travail est déficiente. La vitesse 
d'apprentissage verbal est très réduite mais les infor-
mations apprises paraissent normalement conservées 
et accédées en mémoire à long terme. Mémoire non 
verbale. La mémoire à long terme d'informations 
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visuelles (si bien analysées) ne paraît pas problé-
matique. 
Habiletés scolaires. La lecture d'un texte de 
niveau première année n'est pas lu sans difficulté. Un 
point fort ressort en lecture: tout en li~ant de façon 
syllabique, S21 n'est pas indifférent à 1' aspect séman-
tique. Si le mot lu n'a pas de sens dans ce contexte, il 
en reprend spontanément la lecture. On note qu'il est 
facilement confus spatialement, ce qui le fait, par 
exemple, sauter des lignes. L'intégration des infor-
mations contenues dans le texte est limitée. L'ortho-
graphe lexicale des mots de niveau deuxième année 
est aussi très limitée, 1' enfant éprouvant des difficultés 
encore non négligeables à discriminer des syllabes 
composées. Une épreuve de calculs écrits situe S21 
au niveau d'un début de deuxième année. 
Comparaison des résultats actuels avec ceux des 
évaluations précédentes (septembre 1991 et 
novembre 1993). La comparaison des performances 
obtenues aux tests ~ntellectuels présentement et en 
septembre 1991, indique une nette diminution des 
potentiels intellectuels, très marquée au niveau des 
habiletés cognitives verbales, modérée au niveau des 
habiletés de résolution de problèmes non verbaux. 
Les déficits pour la mémoire verbale de travail et 
pour l'intégration visuomotrice sont les mêmes. La 
· comparaison des performances obtenues ici et lors de 
la brève évaluation de novembre 1993, suggère une 
certaine amélioration des capacités mnésiques non 
verbales et de la force manuelle. Par contre, aucune 
amélioration (qui aurait été le fruit d'une récupération 
fonctionnelle spontanée) de la dextérité manuelle, des 
habiletés visuomotrices et visuoconstructives ne s'est 
manifestée. 
Conclusion 
L'enfant manifeste des faiblesses intellectuelles. 
Toutefois, ces dernières ne doivent pas être considé-
rées comme chroniques. 
1. L'enfant avait avant les dernières complications 
et interventions neurologiques, encore récentes, un 
potentiel intellectuel bien meilleur, soit au niveau de 
l'intelligence moyenne faible. 
2. L'enfant est encore à l'intérieur d'une période de 
récupération spontanée. 
3. On n'a pas encore éliminé la possibilité d'une 
nouvelle complication médicale. Cela dit, les résultats 
obtenus aujourd'hui indiquent son potentiel actuel, 
celui qui actuellement doit être considéré. Ainsi, les 
parents et les intervenants scolaires doivent ajuster 
leurs attentes et leurs interventions auprès de l'enfant . 
L'enfant a toujours présenté des difficultés d' appren-
tissage de la lecture/orthographe ainsi que certaines 
difficultés cognitives qui sont souvent associées à la 
dyslexie, telles qu'un déficit de la mémoire verbale 
de travail (court terme, ex: empan mnésique) et une 
lenteur pour l'analyse visuelle fine. Aussi, les fai-
blesses visuomotrices fines paraissent chroniques et 
on doit en consèquence avoir des exigences très rai-
sonnables, appropriées, pour la calligraphie et le bri-
colage. Le profil neuropsychologique actuel suggère 
une dysfonction cérébrale diffuse. 
ANNEXES 
Annexe 1 
QUESTIONNAIRE POUR PARENTS· 
ANAMNÈSE POUR 
LA NEUROPSYCHOLOGIE PÉDIATRIQUE 
PAR SYLVIE DAIGNEAULT PhD ET CLAUDE M.J. BRAUN PhD 
Date d'aujourd'hui 
Nom de l'enfant 
Date de naissance de 1 'enfant 
Âge de l'enfant 
Langues parlées à la maison 
Téléphone à la résidence principale 
Téléphone à la résidence secondaire 
Adresse de la résidence principale 
Adresse de la résidence secondaire 
Médicaments pris actuellement 
Nom du pédiatre 
Adresse du pédiatre 
Nom de la mère et âge 
Nom du père et âge 
Statut des parents (mariés __ , séparés_, divorcés et célibataires __ , père en famille recomposée __ , mère en famille 
recomposée __ 
Fréquence et durée des contacts père-enfant 
Fréquence et durée des contacts mère-enfant 
Qui s'occupe de l'enfant pendant la journée ? 
Occupation de la mère 
Occupation du père 
L'enfant est-il droitier ou gaucher ou ambidextre? 
La mère est-elle droitière ou gauchère ou ambidextre? 
Le père est-il droitier ou gaucher ou ambidextre? 
Statut professionnel actuel de la mère (temps plein , temps partiel , sans emploi ) 
Statut professionnel actuel du père (temps plein , temps partiel , sans emploi ) 
Scolarité de la mère 
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Scolarité du père 
Origines ethniques ou culturelles de la mère 
Origines ethniques ou culturelles du père 
Veuillez décrire les principaux problèmes de votre enfant pour lesquels vous désirez de l'aide 
1. 
2. 
3. 
4. 
5. 
6. 
7. 
8. 
Quand avez-vous commencé à vous inquiéter du développement de votre enfant? et pourquoi? 
QUELS ONT ÉTÉ. LES CONTACfS DE VOTRE ENFANT AVEC LES SERVICES SUIVANTS ? 
(N'inscrire les détails que s'ils vous sont aisément disponibles) 
Garderie (adresse et téléphone) 
Pré-Maternelle (adresse et téléphone) 
Neurologie (médecin, adresse et téléphone) 
Orthophonie (orthophoniste, adresse et téléphone) 
Audiologie (audiologiste, adresse et téléphone) 
Ergothérapie (ergothérapeute, adresse et téléphone) 
Psychologie ou psychiatrie (psychologue ou psychiatre, adresse et téléphone) 
Autre service (lequel?, adresse et téléphone) 
COMPLICATIONS AUTOUR DE LA GROSSESSE 
(Expliquer, ex: saignements, toxémie, vomissements fréquents, infection, blessures, 
prise de poids inférieure à 7 ou 8 kg ou supérieure à 12 kg, etc.) 
Substances consommées pendant la grossesse. Combien de: 
cigarettes alcool _psychotropes médicaments 
Durée de la grossesse en semaines 
Durée du travail en heures 
Accouchement par césarienne ? 
Anesthésie générale? 
Utilisation de forceps ? 
Infection systémique maternelle? (ex: respiratoire, reins, etc.) 
Anémie maternelle? 
Poids du nouveau-né 
Autres ~omp!iculions.{ déexim}: . 
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VEUILLEZ DÉCRIRE VOTRE BÉBÉ À LA NAISSANCE EN FONCTION DES QUESTIONS SUIVANTES 
Né le cordon ombilical autour du cou? 
Blessures au cours de la naissance? 
Difficultés respiratoires? 
Jaunisse? 
Anémie? 
Cyanose (devenait bleu)? 
Crises (convulsions)? 
Administration d'oxygène? 
Administration de médicaments ? 
Gardé à l'hôpital plus de sept jours? 
Difficultés à sucer? 
Né avec anomalie cardiaque? 
Score Apgar? 
Autres complications ? 
VEUD.LEZ COCHER LES CASES QUI IDENTIFIENT LA PÉRIODE PENDANT LAQUELLE VOTRE ENFANT A EU CHACUN DES PROBLÈMES SUIVANTS 
Problèmes Âge en mois 
Ne 0-3 4-6 7-12 13-18 19-24 25-30 31-36 3-4ans 
sais pas 
a) Difficile à nourrir 
b) Mangeait très peu 
c) Avait toujours faim 
d) Faisait des coliques 
e) Constipation 
f) Douleurs abdominales 
g) Difficultés à s'endormir 
h) Difficultés à demeurer endormi 
i) Sommeil trop profond 
j) Hyperactivité 
k) Comportement imprévisible 
1) Se frappait la tête 
rn) Se berçait au lit 
n) Crises de colère 
o) Se blessait souvent 
p) Difficile à consoler 
q) Semblait rigide 
r) Semblait mou ou flasque 
s) Pleurait souvent à la moindre cause 
t) Irritable 
u) Facilement effrayé 
v) Ne pouvait s'adapter à un horaire 
w) Ne semblait jamais satisfait 
x) Voulait souvent se faire tenir dans les bras 
y) N'était pas affectueux 
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VEUILLF2 COCHER LES CASES QUI IDENTIFIENT LA PÉRIODE PENDANT LAQUELLE VOTRE ENFANT A ATIEINT CES JALONS DU DÉVEWPPEMENT 
Problèmes Âge en mois 
Ne 0-3 4-6 7-12 13-18 19-24 25-30 31-36 3-4ans 
sais pas 
a) Reconnaître sa mère 
b) Gazouiller 
c) Dire ses premiers mots 
d) Associer deux mots 
e) Faire des phrases de trois mots ou plus 
f) Parler clairement pour être compris 
par des étrangers 
g) S'asseoir sans aide 
h)Ramper 
i) Marche indépendante (!Oà 15 pas) 
j) Monter un escalier 
k) Utiliser un tricycle 
1) Attraper un gros ballon 
rn) Se servir des doigts pour manger 
n) Se servir d'une cuillère 
o) Contrôle anal complet 
p) Contrôle complet de la vessie 
q) S'habiller soi-même 
r) Nouer ses lacets 
s) S'éloigner de sa mère sans difficulté 
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VEUILLEZ COCHER LES CASES QUI IDENTIFIENT LA PÉRIODE PENDANT LAQUELLE VOTRE ENFANT A EU CHACUN 
DES PROBLÈMES DE SANTÉ SUIVANTS 
Problèmes Âge en mois 
Ne 0-3 4-6 7-12 13-18 19-24 25-30 31-36 3-4ans 
sais pas 
a) Otite 
b) Éruption cutanée 
c) Méningite 
d) Convulsions ou spasmes 
e) Fièvre élevée (au-dessus de 39,4 oq 
t) Pneumonie 
g)Asthme 
h) Prise de poids insuffisante 
i) Trouble de la vue 
j) Diarrhée 
k) Hospitalisation 
1) Opération 
rn) Fracture 
n) Blessure à la tête 
o) Allergie alimentaire 
p) Autre allergie 
q) Problème de rein 
r) Problème cardiaque 
s) Maladie après les vaccins 
t) Autres maladies importantes (décrivez) 
VEUILLEZ IDENTIFIER LES. MEMBRES DE VOTRE FAMILLE QUI ONT PU ÉPROUVER LES PROBLÈMES SUIVANTS 
Mère Père Frères Sœurs Autres 
Retard dans le développement du langage 
Hyperactif dans l'enfance (extrêmement agité, turbulent) 
Manque d'attention ou de concentration 
Difficultés pour apprendre à lire 
Difficultés en arithmétique 
Difficultés d'élocution (de prononciation des mots) 
Difficultés de comportement pendant la jeunesse 
Classe redoublée (préciser) 
Isolé socialement (peu d'amis) 
Alcoolisme 
Cancer 
Problème cardiaque 
Problème nerveux 
Problème psychologique 
Dépression 
Tentative de suicide 
Autre 
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VEUILLEZ INDIQUER LE CHEMINEMENT SCOLAIRE DE VOTRE ENFANT POUR CHAQUE ANNÉE, EN COMMENÇANT PAR LA PRÉ-MATERNELLE 
OU LA MATERNELLE, ET EN CARACTÉRISANT AUSSI CHAQUE ANNÉE REDOUBLÉE 
(Bien préciser s'il s'agissait d'une classe spéciale) 
Classe Nom de l'école Commission scolaire Langue d'enseignement 
VEUILLEZ INDIQUER, EN COCHANT LA CASE APPROPRIÉE, L'AMPLEUR DE CHACUN DES PROBLÈMES SUIVANTS POUR VOTRE ENFANT 
Problème Aucun problème Léger problème Grave problème 
Mortalité dans Ja famille 
Séparation ou divorce 
Maladie d'un parent 
Discipline 
Temps paisible passé en famille 
Qualité de ses amis 
Rapports avec ses frères ou sœurs 
Rapports avec ses demi-frères ou demi-sœurs 
Autres 
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SI VOTRE ENFANT EST ACTUELLEMENT EN ÂGE SCOLAIRE, VEUILLEZ CARACTÉRISER CHAQUE PROBLÈME 
DE VOTRE ENFANT EN COCHANT UNE CASE 
Problème Ne sais pas Pas de problème Léger problème Grave problème 
Mauvaise humeur 
Mauvais caractère 
Batailleur 
Cauchemards 
Souvent triste 
Pleure souvent 
A souvent peur 
Bégaie 
Mouille son lit 
Maux de tête 
Ronge ses ongles 
Suce son pouce 
Tics nerveux 
Se sent souvent malade 
Constipation 
Trop propre et rangé 
Dit des mensonges 
Vole des choses 
N'a peur de rien 
Triche souvent 
Joue souvent avec les allumettes 
Fume des cigarettes 
Détruit les objets 
Se sauve de l'école 
Souvent en difficulté avec les voisins 
Cruauté envers les animaux 
Souvent seul, isolé 
Autre 
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SI VOTRE ENFANT EST ACTUELLEMENT EN ÂGE SCOLAIRE, VEUILLEZ CARACTÉRISER CHAQUE PROBLÈME 
DE VOTRE ENFANT EN COCHANT UNE CASE 
Problème Ne sais pas Pas de problème Léger problème Grave problème 
Étourdissements 
Perte d'équilibre 
Incoordination 
Maux de tête 
Vision double 
Vision embrouillée 
Démarche anormale 
Évanouissements 
Tremblements 
Mauvaise articulation 
Spasmes ou contractions 
Douleurs (sauf à la tête) 
Mauvaise écriture 
Problème de lecture 
Engourdissements 
Faiblesse musculaire 
Entend mal 
Ne discrimine pas les odeurs 
Faible concentration 
Mauvaise mémoire 
Manque d'énergie 
Anxiété 
Hallucinations 
Autre 
Annexe 2 
INDEX ALPHABETIQUE {ANGLAIS - FRANÇAIS), 
PAR TEST, DE NORMES PÉDIATRIQUES SECONDAIRES 
POUR LES ÉPREUVES NEUROPSYCHOLOGIQUES 
Associate Leaming Test- WMS (Paires 
Associées- ECMW) 
Spreen 91, 98. 
Bender - Gestalt Test (Test Bender 
-Gestalt) 
Franzen 8 9. 
Boston Naming Test (Test de Déno-
mination de Boston) 
Spreen 91, 98. 
Buschke Selective Reminding Test 
(Test d'Indices Sélectifs de Buschke) 
Spreen 91, 98. 
Category Test (Book/et Short Form) 
(Test des Catégories- Livret) 
Spreen 91, 98. 
Chicago Ward Fluency Test (Test 
Chicago de Fluidité Verbale) 
Kolb 90. 
Chicago Fluency Test (Test Chicago 
de Fluidité) 
Kolb 90. 
Coding Recall Task- WISC-R (Rappel 
des Codages EIWE-R) 
Spreen 91, 98. 
Controled Oral Ward Association Test 
(Test de Fluidité Verbale de Benton) 
Spreen 91, 98. 
Dichotic Listening Test (Test d'Ecoute 
Dichotique) 
Spreen 91. 
Draw a Bicycle Test (Dessin du vélo) 
Kolb 90. 
Embedded Figure Test (Test de Figures 
Enchevêtrées) 
Spreen 91, 98. 
Facial Recognition Test (Test de Recon-
naissance des Vzsages) 
Benton 83, Spreen 91. 
Finger Localization Test (Test de Loca-
lisation Digitale) 
Benton 83, Spreen 91, 98. 
Finger Tapping Test (Test d'Oscillation 
Digitale) 
Spreen 91, 98. 
Foot Tapping Test (Test D'Oscillation 
du Pied) 
Trites 79. 
Grip Strength Test (Dynamométrie) 
Spreen 91, 98. 
Judgement of Line Orientation Test 
(Test de Jugement d'Orientation de 
Lignes) 
Benton 83. 
Keymath Diagnostic Arithmetic Test 
(Test Diagnostique d'Arithmétique 
Keymath) 
Spreen 91, 98. 
Kimura Recurring Figures Test (Test 
des Figures Récurrentes de Kimura) 
Kolb90. 
Mooney Faces Test (Test des Visages 
deMooney) 
Kolb 90. 
Motor Impersistence Test (Test d'im-
persistence Motrice) 
Benton 83. 
Newcombe Verbal Fluency Test (Test 
de Fluidité de Newcombe) 
Ko1b90. 
Non Verbal Sound Recongnition Test 
(Test de Reconnaissances de Sons 
Non-Verbaux) 
Spreen 91, 98. 
Pathognomic Scale (Luria Nebraska 
Neuropsychological Battery) Echelle 
Pathognomonique (Batterie Neuro-
psychologique Luria Nebraska) 
Wysocki 85. 
Purdue Pegboard Test (Test de Che-
villes Purdue) 
Spreen 91, 98. 
Raven's Progressive Matrices (Matri-
ces Progressives de Roven) 
Spreen 91 
Rey (AVLT) (Quinze Mots de Rey) 
Franzen 89. 
Rey Complex Figure (Figure Com-
plexe de Rey) 
Kolb 90, Spreen 91, 98. 
Rey Complex Figure Test - 30 
minutes Delay (Figure Complexe 
de Rey- Différé de 30 Minutes) 
Kolb90. 
Rey Vzsual Design Learning Test (Test 
d'Apprentissage Vzsuel de Schèmes 
de Rey) 
Spreen 91, 98. 
Right-Left Orientation Test (Test 
d'Orientation Droite- Gauche) 
Benton 83, Spreen 91. 
Semmes Body Placing Test (Test d'Au-
totopognosie de Semmes) 
Kolb 90. 
Semmes Test of Right- Left Orienta-
tion (Orientation Droite - Gauche) 
Ko1b 90. 
Sentence Memory Test (Test de Mémoi-
re de Phrases) 
Spreen 91, 98. 
Stroop Test (Test Stroop) 
Spreen 91, 98. 
Tactile Form Perception Test (Test de 
Perception Tactile de Formes) 
Benton 83, Spreen 91, 98. 
Tactual Performance Test (TPT) (Test 
de Performance Tactile) 
Spreen 91, 98, Franzen 89. 
Three Dimensional Black Construc-
tion (Construction de Blocs en 3-D) 
Spreen 91, 98, Benton 83. 
Token Test (Test des Jetons) 
Spreen 91, 98. . 
Trait making Test (Test de Traçage de 
Pistes) 
Spreen 91, 98. 
Two-Point Discrimination Test (Test 
D'Aesthésiométrie à Deux Points) 
Spreen 91. 
Vzsual Form Recognition Test (Test de 
Reconnaissance de Formes) 
Benton 83. 
Wechsler Memory Scale- 20 minu-
tes Delay, (Echelle Clinique de 
Mémoire de Wechsler- Différé de 
20Minutes) 
Kolb90. 
Wisconsin Card Sorting Test (Test 
d'Assortiment de Cartes Wisconsin) 
Spreen 91, 98, Franzen 89. 
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P.O. Box 10994 
Palo Alto, CA, USA 
Bexley-Maudsley Automated 
Psychological Screening*+ 
NFER-Nelson 
Publishing Company Ltd 
2 Oxford Road East 
Windsor Berkshire, England, 
SL4IDF 
Brunner-Mazel 
19 Union Square, NY 
New York 10003, USA 
Centre de Psychologie Appliquée* 
48, avenue Victor Hugo 
Paris, XVIe 
France 
Centre de Recherche*+ 
Centre Hospitalier Côte des Neiges 
4565, chemin de la Reine Marie 
Montréal, P.Q., Canada, H3W IW5 
Charles Merrill 
Publishing Company 
1300 Alum Creek Drive 
Colombus, Ohio 43216, 
USA 
Clinical Psychology 
Publishing Co. 
4 Conant Square 
Brandon, VT 
USA05733 
Cognition Software Inc. + 
P.O. Box 1011 
Marblehead, MA 01945, 
USA 
Computer-Administered 
Neurobehavioral Evaluation System 
(NES) + E.L. Baker, 
Harvard School of Public Health, 
655 Huntington Ave, 
Boston MA 02115, 
USA 
Computerized Aphasia 
Treatment System (CATS)*+ 
VA Outpatient Clinic, 
(CO R.C. Katz) 
South Hill Street, Los Angeles 
CA, 90013, 
USA 
474 NEUROPSYCHOLOGIE DU DÉVELOPPEMENT 
Computerized Continuons 
Performance Test*+ 
R.L. Brunner, Ph.D. 
Children's Hospital Medical Center 
Ellan & Bethesda Avenues 
Cincinnati, OH, USA, 45229 
Computerized Swedish Performance 
Evaluation System*+ 
F. Gamberdale, National 
Institute of Occupational Health, 
Solna, Sweden 
Consulting Psychologists Press, 
Inc.*+ 
577 College Avenue 
PaloAlto 
CA 94306, USA 
CPPC*+ 
4 Conant Square 
Brandon, Vermont 
USA,05733 
C.P.S. Inc. 
P.O.Box83 
Larchmont 
CA 10538, USA 
CTB/McGraw-Hill 
Del. Monte Research Park 
Monterey, CA 93940, USA 
Curriculum Associates, Inc 
5 Esquire Road 
North Billerica 
Massachussetts 01862-2589, USA 
800-225-0248 
617-667-8000 
Denman, Sydney B. 
1040 Fort Sumter Drive 
Charleston, South Carolina 
USA(29412) 
Denver Developmental Materials 
P.O. Box 6919 
Denver, CO 
USA 80206-0919 
Department of Psychiatry 
University of Vermont 
1 South Prospect St 
Burlington, Vermont 05401, USA 
Devereux Foundation Press 
19, South Waterloo Road 
Box 400, Devon, Pennsylvania 
19333 
(215) 964-3000 
DK Consultants* 
Department of Psychology 
Uni;rersitv HosvitaL 
l.Lnddo;·Jonmç/~;: DanjJa 
DLM Teaching Resources 
One DLM Park, P.O. Box 4000 
Allen, TX 75002, USA 
Editest* 
rue Général Capiaumont, 94 
1040-Bruxelles 
Belgique 
Éditions de r ABC 
20 rue Escoffier (Bât. 9) 
94671 Charenton-le-Pont 
France 
Éditions de l'Université d'Ottawa* 
Université d'Ottawa 
Ottawa, Ontario 
Canada 
Educational and lndustrial 
Testing Service 
(EDITS) 
P.O. Box 7234 
San Diego, CA 92107, USA 
Educational Testing Service 
Princeton 
NJ 08541, USA 
Educators Publishing Service 
75 Moulton Street 
Cambridge, MA02238-9101, USA 
Essex Corporation, Suite 227 
1040 Woodstock Road 
Orlando, FL 32803, USA 
F.A. Davis 
Davis Press 
6060 Doulton Ave. 
Richmond, BC 
Canada V7C 4Y4 . 
Farrall Instruments, Inc. * 
P.O. Box 1037, Grand Island 
Nebraska 68802 USA 
(308) 348-1530 
For Thought, Ltd + 
9 Trafalgar Square 
Nashus, NH 03063, USA 
General Educational Deve1opment 
Testing Service of the American 
Council on Education, 
One Dupont Circle, N.W., 
Washington, DC 20036, USA 
Gordon Diagnostic Systems, Inc. *+ 
P.O.Box746 
DeWitt, NY 13214-746, USA 
Grune and Stratton Inc. 
6277-sea.Harbor Drive. 
~ll1imid;·::'FC3:l8;z~ 'l'53\\ 
GSI Publications 
P.O. Box 746 
DeWitt,NY 
USA 13214 
Rapp Electronics, Inc. + 
4640 Island View 
Oshkosh, WI 54901, USA 
Harper and Raw 
Harper Collins 
lOE 53rd Street 
New York, NY 10022-5299, USA 
Hartley Courseware, Inc. + 
Dimondale, MI 48821, USA 
Harvard University Press 
79 Garden Street 
Cambridge, MA02138, USA 
Hawthorne Educational Services 
P.O. Box 7570 
Columbia, MO 
USA62505 
Hogrefe and Huber Publishers 
12-14 Bruce Park Avenue 
Toronto, Ontario 
M4P2S3 
(416) 482-6339 
Houghton Mifflin Canada 
150 Steelcase Road 
Markham, Ontario 
Canada, L3R 3J9 
416-475-1755 
Huber (Hans) Langgassstrasse 76 
3000Berne 9 
Switzerland, USA 
Integrated Professional Systems*+ 
5211 MahoningAvenue, Suite 135 
Youngtown, OH 44515, USA 
Institut de Recherche 
Psychologique*+ 
(lnstitute of Psychological Research) 
34 Fleury St. West Montréal, H3L 
1S9, Canada(514) 382-3000 
Institute of Personality and 
Ability Testing, Inc. (IPAT) 
P.O. Box 188, Champaign 
IL 61820, USA 
Institute of Rehabilitation 
Medicine*+ 
400 East 34th Street 
NewYork,NY, 10016, USA 
Kent Developmental Metrics 
K"Cnt,OH-. 
~ l~s~~)4~~4o~~{Jlio 
Laboratoire de Neuroscience 
de la Cognition*+ 
C.M.J. Braun 
Département de psychologie, 
UQAM 
· C.P. 8888, Suce. Centre-Ville 
Montréal, P.Q., 
Canada, H3C 3P8 
Lafayette Instrument Company* 
P.O. Box 5729 
Lafayette, IN 47903, USA 
(317) 423-1505 
Language Stimulation Software 
Series*+ 
Aspen Systems Corp. 
1600 Research Boulevard 
Rockville, MD, 20850, USA 
Law School Admission Coucil 
Suite 150, 11 Dupont Circle 
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Toronto, (Ontario), Canada 
M4H 1L7 
National Computer Systems (NCS) + 
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University of Victoria 
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Canada V8W 3P5 
Neuropsychology Press 
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USA 
NFER-Nelson*+ 
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2 Oxford Road East 
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Ontario, Canada 
Northwestem University Press 
625 Colfax Street 
Evanston. Illinois 60208-4210 
USA 
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Oxford University Press-Canada* 
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190 Sandy Ridge Road 
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USA 
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Plenum Press 
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New York, NY 10013-1578 
USA 
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3452 North Ride Circle, S: 
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USA 
Presses Universitaires de France 
17 rue Soufflot 
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France 
PRO-ED 
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Austin, TX 
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Resources, Inc. *+ 
(PAR), P.O. Box 998 
Odessa, FL 33556 
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555 Academie Court 
San Antonio, TX 78204 
USA 
Psychological Development 
Publications 
5300 Hollywood Boulevard 
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USA 
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Psychometrie Assessment System*+ 
R.J. Branconnier 
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University of Alberta 
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CTB MacMillan/McGraw-Hill 
2500 Garden Road 
Monterey, CA 93940 
Reitan Neuropsychology Laborato-
ries*+ 
1338 East Edison Street 
Tucson, AZ 85719 
USA 
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Ronald F. Lewis, Ph.D. 
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Research Psychologists Press, Inc. 
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1110 Military Street 
Port Huron, MI 48061-0984 
USA 
Riverside Publishing Co. 
8420 Bryn Mawr Avenue 
Chicago, IL60631, USA 
Robert Draper+ 
Hôpital Psychiatrique de Brockville 
C.P. 1050 
Biockviile, Ontario 
Œl.nadaa~~.swv~ 
Robert Sbordone, Inc. + 
8840 Warner Ave., Suite 301 
Mountain, Valley Califomia, 92708 
Rocky Mountain 
Behavioral Science Institute, Inc. 
P.O. Box 1066, Fort Collins, CO 
80522, USA 
Rosenzweig Saul 
8029 Washington Avenue 
St-Louis, MO 63114 
USA 
Scholastic Testing Service, Inc. 
480 Meyer Road, P.O. Box 1056 
Bensenvill, IL 60106 
USA 
Science Research Associates, Inc. + 
155 North Wacker Drive 
Chicago, IL 60606 
USA 
Self-Regulation Systems Inc. *+ 
15521 N.E. 90th St. 
Redmond WA 98052, USA 
(206) 882-1101 
Sheridan Psychological Services, 
Inc. 
P.O. Box 6101, Orange 
CA92667 
USA 
Sienna Software + 
213 East Sugnet 
Midland, MI 48640, USA 
Stanford University Press 
Stanford 
CA94305 
USA 
Stoelting, Co.* 
1350 South Kostner Avenue 
Chicago, IL 60623 
USA 
(312) 522-4500 
Technolab Industries Limited* 
2500 Bates Road Room 306 
Montréal, (Québec), Canada 
H3S 1A6 
Test Corporation of America 
330W 47th Street 
Kansas City, Missouri 
USA 
Thames Valley Test Company* 
7-9 The Green 
Flempton, Bury St-Edmunds 
Suffold, IP28 GEL 
E,"inJnnd-1 
Thomas Charles C. * 
301-327 East Lawrence Avenue 
Springfield, IL 62717 
USA 
University of Illinois Press* 
Box 5081, Station A 
Champaign, IL 61820 
USA 
University of Minnesota Press* 
2037 Univeristy Avenue S.E. 
Minneapolis, MN 55414 
USA 
U.S. Employment Service, 
Employment and Training 
Administration, 
U.S. Departement of Labor, 
6010 Street, N.W., Washington, DC, 
20213, USA 
U.S. Military Entrance 
Processing Command 
Testing Directorate, 
2500 Green Bay Road 
North Chicago, IL 60064, 
USA 
Wang Neuropsychological + 
Labo rat ory 
1720 La Luna Court 
San Luis Obispo, CA 
USA, 93401 
Western Center Health Grou}. 
Suite 455 717 Denman Street 
Vancouver, B.C. V6G 2L6 
Canada 
Western Psychological Services*+ 
12031 Wùshire Boulevard 
Los Angeles, CA 90025 
USA, (213) 478-2061 
W.H. Freeman 
41 Madison Avenue-B. 26th 
(35th floor) 
NewYork,NY 
USA 
Wonderlic (E. F) & Associates Inc. + 
P.O. Box 8007, 820 Frontage Road 
Northfield, IL 60093-8007 
USA 
ZORGLUB GROUP+ 
G. De1oche 
Hôpital de la Salpêtrière 
47 Boulevard de l'Hôpital 
75651 Paris CEDEX 13, France 
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PSYCHOLOGIQUES 
Note. *Distributeurs de tests neuropsychologiques. 
Abackans Diversified Computer 
Processing, Inc. 
P.O. Box 1017 
Uniontown, OH44685-1017 
(800) 438-8188 
(216) 438-8188 
FAX: (216) 699-0606 
Academie Therapy Publications* 
20 Commercial Boulevard 
Novato, CA 94947, USA 
Attention Technology, Inc. 
2129 West Larpenteur Ave 
St Paul MN 55113, USA 
Behaviordyne, loc. 
P.O. Box 10994 
Palo Alto, CA, USA 
Bexley-Maudsley Automated 
Psychological Screening* 
NFER-Nelson 
Publishing Company Ltd 
2 Oxford Road East 
Windsor Berkshire, England, 
SL4IDF 
Cognition Software Inc. 
P.O. Box 1011 
Marblehead, MA 01945 
USA 
Cognitive Training Series* 
Huguenot Professional Center 
1915 Huguenot Road 
Richmond VA, 23235, USA 
Colorado Neuropsychology Tests 
102 East Jefferson 
Colorado Springs, CO 80907 
USA (719) 632-0668 
Computations 
P.O.Box502 
Troy Michigan 
USA48099 
Computer-Administered 
Neurobehavioral Evaluation System 
(NES) E.L. Baker, 
Harvard School of Public Health, 
655 Huntington Ave, 
Boston MA 02115, USA 
Computerized Aphasia 
Treatment System (CATS)* 
VA Outpatient Clinic, (CO R.C. 
Katz). 
South Hill Street, Los Angeles 
CA, 90013, USA 
Computerized Continuons 
Performance Test* 
R.L. Brunner, Ph.D. 
Children's Hospital Medical Center 
Ellan and Bethesda Avenues 
Cincinnati, OH, USA, 45229 
Computerized Swedish Performance 
Evaluation System* 
F. Gamberdale, National 
Institute of Occupational Health, 
Solna, Sweden 
Consulting Psychologists Press, 
Inc.* 
577 College Avenue 
PaloAlto 
CA 94306, USA 
CPPC* 
4 Conant Square 
Brandon, Vermont 
USA, 05733 
The Einstein Corporation 
11340 W. Olympie Boulevard 
Los Angeles, CA, 90064, USA 
For Thought, Ltd 
9 Trafolgar Square 
Nashus, NH 03063, USA 
Gordon Diagnostiè Systems, Inc. * 
P.O.Box746 
DeWitt, NY 13214-746, USA 
Greentree Group, Inc. * 
P.O.Box28 
Mohnton, PA, 19540, USA 
Happ Electronics, lnc. 
4640 Island View 
Oshkosh, WI 54901, USA 
Hartley Courseware, Inc. 
Dimondale, MI 48821, USA 
Hogrefe and Huber Publishers 
12-14 Bruce Park Avenue 
Toronto, Ontario 
M4P2S3 
(416) 482-6339 
lntegrated Professional Systems* 
5211 Mahoning Avenue, Suite 135 
Youngtown, OH 44515, USA 
Institut de Recherche 
Psychologique* 
(Institute of Psychological Research) 
34 Fleury St. West Montréal, H3L 
1S9, Canada (514) 382-3000 
Institute of Rehabilitation Medicine* 
400 East 34th Street 
New York, NY, 10016, USA 
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Laboratoire de Neuroscience 
de la Cognition* 
C.M.J. Braun 
Département de psychologie, 
UQAM 
C.P. 8888, Suce. Centre-Ville 
Montréal, P.Q., 
Canada, H3C 3P8 
Language Stimulation Software 
Series* 
Aspen Systems Corp. 
1600 Research Boulevard 
Rockville, MD, 20850, USA 
Life Science Associates 
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GLOSSAIRE 
A 
Accident vasculaire cérébral (AVC). Maladie des 
vaisseaux sanguins, due à une obstruction ou à une 
rupture d'un vaisseau, qui lèse une région particulière 
du cerveau. 
Acide aminé. Molécule organique aux fonctions 
amine et acide constitutive des protéines, mais qui 
assure aussi d'autres fonctions comme celle de neu-
rotransmetteur. Exemple: acide glutamique, acide 
aspartique, acide gamma-aminobutyrique ou GABA. 
Un gène peut coder pour un acide aminé. 
Acide désoxyribonucléique (ADN). Base physique 
de l'hérédité, l'ADN est une chaîne linéaire de 
nucléotides, eux-mêmes constitués d'une base orga-
nique, d'un sucre (désoxyribose) et de phosphate. 
Deux chaînes complémentaires d'ADN forment une 
double hélice. 
Acide ribonucléique (ARN). Contrairement à 
l'ADN, l'acide nucléique est présent dans le cyto-
plasme cellulaire. On connaît trois types d' ARN: 
l' ARN de transfert, l' ARN messager et 1' ARN ribo-
somique. L' ARN détermine directement la synthèse 
de constituants corporels. 
Agnosie. Trouble spécifique de la reconnaissance des 
stimuli complexes (choses, personnes, lieux, sons) 
avec conservation des sensations élémentaires et des 
facultés intellectuelles générales. On distingue les 
agnosies soit selon le canal sensoriel concerné (agno-
sies tactile, auditive, visuelle), soit en fonction de l'ob-
jet de la reconnaissance (agnosie corporelle) ou par la 
nature cognitive du déficit (agnosie sémantique). 
Alstrom (syndrome d'). Syndrome polymalformatif 
à transmission autosomique récessive comportant une 
cécité précoce (par dégénérescence rétinienne), une 
surdité neurogène, une obésité, une atteinte rénale 
avec aminoacidurie et diabète insipide néphrogé-
nique, et un diabète. D'autres anomalies biologiques 
ou endocriniennes sont possibles, mais on n'observe 
ni le retard intellectuel ni la polydactylie du syndrome 
de Laurence-Moon-Bardet-Biedl. 
Aicardi (syndrome d'). Affection idiopathique 
observée chez les filles comportant l'émergence de 
convulsions entre les âges de 1 jour et 4 mois suivis, 
un peu plus tard, de spasmes en flexion, répétitifs, 
précédés ou accompagnés de crises hémicloniques, de 
crises toniques axiales ou partielles. Les examens 
révèlent une agénésie du corps calleux et des lacunes 
chorio-rétiniennes multiples apparaissant comme des 
plages arrondies d'aspect atrophique, de teinte blanc-
jaunâtre avec des bords pigmentés. 
Alexander (maladie d'). Affection très rare observée 
surtout chez les garçons, débutant dans les premiers 
mois de la vie et caractérisée par un élargissement 
progressif de la tête, avec retard du développement. 
Anatomiquement, il existe une mégacéphalie avec 
hydrocéphalie. Histologiquement, on observe une 
démyélinisation sévère et diffuse associée à une proli-
fération d'astrocytes protoplasmiques dans·les régions 
périvasculaires, sous.:piale et sous-épendymaire. 
Allèles. Formes variées d'un même gène, situées au 
même locus de chromosomes homologues. En subissant 
la ségrégation au cours de la méiose, elles contribuent à 
conférer des caractères différents à l'espèce concernée. 
Lorsque le caractère phénotypique observable en cause 
met en jeu des phénomènes de dominance et récessivité, 
c'est le gène dominant qui commande le caractère 
lorsque les 2 allèles sont présents dans la paire. 
Alpers (maladie de). Affection rare, familiale et 
héréditaire, se manifestant chez l'enfant après une 
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période de développement normal, caractérisée clini-
quement par un arrêt de croissance de la boîte 
crânienne (microcéphalie), des myoclonies, des para-
lysies, parfois une amaurose, évoluant vers un état 
démentiel. 
Amnios. Revêtement interne de l'œuf de mammifère 
se prolongeant sans interruption avec le revêtement 
du cordon ombilical et avec le revêtement cutané 
du fœtus. Les cellules de l'amnios desquament du 
liquide amniotique sécrété par les reins du fœtus. Une 
extraction de ce liquide amniotique pratiquée à un 
certain stade ( 16e à 18e semaine) permet de recueillir 
des cellules amniotiques et de les cultiver. À partir de 
cette culture, on peut déterminer le caryotype du 
fœtus et réaliser des tests biochimiques pour identi-
fier des conditions pathologiques. 
Anamnèse (ou histoire de la maladie). Ensemble 
des renseignements fournis par le sujet interrogé sur 
l'histoire de sa maladie. Complément des données 
recueillies au dossier médical, le récit du malade est 
important afin de pouvoir estimer son discernement, 
son attitude critique et son contact avec la réalité. Les 
faits rapportés pourront être confrontés à 1 'histoire 
obtenue auprès de la famille ou de 1' employeur. 
Anencéphalie. Absence de développement du cer-
veau, remplacé par 1 'existence de quelques grammes 
de tissu rougeâtre. La base du crâne et la face exis-
tent. Mais les os de la voûte et le cerveau sont 
absents. L' anomali~ n'entraîne le décès qu'à la nais-
sance, ou peu de temps après. Les formes familiales 
de ce trouble monstrueux du développement sont 
rares mais existent néanmoins. L' anencéphalie peut 
être dépistée à la 16e semaine du développement par 
l'étude du liquide amniotique (voir Amnios) qui 
révèle l'augmentation anormale du taux d'alpha-
fœtoprotéine. 
Aneuploïdie. État caractérisé par un nombre excessif 
ou insuffisant de chromosomes, par opposition à l'eu-
ploïdie. Voir Euploïdie. 
Aphasie. Perte de la parole par lésion cérébrale. On 
distingue deux grands types: l'aphasie motrice de 
Broca (variante anarthrique, apraxique, dyssyntaxi-
que, avec conservation du langage intérieur) et 
1' aphasie sensorielle de Wernicke (lésions diffuses 
troublant le langage intérieur surtout dans son évoca-
tion volontaire, avec paraphasie et incompréhension 
majeure de la langue parlée). 
Apoptose. Mort cellulaire génétiquement program-
mée et découlant de 1' action phagocytique des lym-
phocytes. L' apoptose est une forme de «suicide» 
cellulaire: déclenché_ pJida __ production de molécules 
~:f±~n2:"ffR1ûÏ.1ee s\::1 ;iJ :~nf<Weè~ 'lé~ a::t:c&~k,; _ 
Apraxie. Impossibilité d'effectuer certains gestes, qui 
n'est explicable ni par une paralysie motrice ni par 
une incohérence intellectuelle d'ordre démentiel ou 
psychotique. L'apraxie touche, en principe, le geste 
appris. 
Arnold-Chiari (malformation d'). Malformation 
caractérisée par la présence anormale, au-dessous du 
trou occipital, dans la partie supérieure du canal 
rachidien, de la partie inférieure du cervelet et du 
bulbe, associant une hydrocéphalie, une arriération et 
des troubles neurologiques progressifs. 
Auto-immunité. Ensemble des mécanismes de 
reconnaissance ou méconnaissance (atteinte et ou 
destruction) des tissus ou cellules d'un individu par 
son propre système immunitaire. Les maladies auto-
immunes sont dues à des anticorps dirigés contre cer-
tains constituants cellulaires normaux du corps 
propre, telle la myéline dans la sclérose en plaques. 
Autosome. Chromosome qui n'est pas un chro-
mosome sexuel ou gonosome (X ou Y). Tout être 
humain porte vingt-deux paires d'autosomes et une 
paire de chromosomes sexuels. Le nombre peut en 
être inférieur ou supérieur chez des sujets anormaux. 
Voir Gonosome. 
B 
Barrière hémato-encéphalique. Mécanismes qui 
rendent le déplacement des substances des capillaires 
vers les cellules du cerveau plus difficile que les 
échanges qui se produisent dans d'autres organes, le 
protégeant ainsi de substances présentes dans le sang 
(toxines, parasites). La barrière hémato-encéphalique 
est peu développée chez l'humain à la naissance, ce 
qui explique la susceptibilité du jeune enfant aux 
intoxications et infections cérébrales. 
Behçet (syndrome de). Syndrome cérébro-oculo-
cutanéomuqueux d'origine auto-iinmune, appartenant 
au groupe des ectodermoses érosives pluri-orificielles 
et associant une uvéite torpide récidivante à hypo-
pion, une aphtose buccale et des ulcérations des 
organes génitaux. Le symptôme dominant est la vas-
cularite. 
Bourneville (sclérose tubéreuse de). Affection fami-
liale à hérédité dominante, comportant une arriération 
mentale, des tumeurs cutanées (le plus souvent à type 
d'adénomes sébacés) et de façon plus inconstante des 
calcifications cérébrales et 1 'épilepsie. 
Bruxisme. Tic consistant à grincer des dents. La 
dopjillline;:serait .un médiateur. Il existe. des formes, 
--;r;.ot:m·ne er1.11nrne. 
c 
Canavan (sclérose cérébrale spongieuse de). 
Maladie héréditaire récessive démyélinisante fatale 
du jeune enfant comportant une régression du déve-
loppement psychomoteur et une cécité souvent asso-
ciées à de la rigidité et à un nystagmus. Affecte 
surtout la communauté d'origine juive est-euro-
péenne. 
Carbamazépine (Tegretol®). Corps de structure 
apparentée aux imipramines administré par voie buc-
cale, utilisé dans les épilepsies psychomotrices ainsi 
que dans les névralgies du trijumeau. Quoique moins 
porté à: donner des effets secondaires que les anticon-
vulsivants plus anciens (phénytoïne, barbital), il est 
néanmoins légèrement tératogène. 
Cholestérol. Classé comme un lipide, c'est le sté-
roïde le plus répandu dans les tissus animaux. Il est 
situé dans les membranes cellulaires et utilisé pour la 
synthèse des lipoprotéines sériques, des hormones 
stéroïdes et des sels biliaires. 
Cockayne (syndrome de). Maladie héréditaire 
autosomique récessive, congénitale, abiotrophique, 
comportant l'arriération mentale, un nanisme, la rnicro-
céphalie, la surdité modérée et la rétinite pigmentaire 
caraetéristiquement «poivre et sel». 
Congénital. Se dit de maladies, d'anomalies ou de 
lésions présentes dès la naissance, héréditaires ou non. 
Craniopharyngiome. Tumeur encapsulée, dévelop-
pée aux dépens des résidus de la poche de Rathke, en 
rapport anatomique intime avec l'hypophyse et la tige 
pituitaire. 
Craniosténose. À la naissance, les os du crâne ne 
sont pas soudés et il existe des fontanelles. Cet état 
normal permet sans dommage 1' augmentation pro-
gressive et rapide du cerveau pendant les premiers 
mois de la vie. Une craniosténose est un état constaté 
à la naissance dans lequel les os de la voûte (tous ou 
certains d'entre eux) sont prématurément soudés: il 
s'ensuit des déformations crâniennes, et à l'extrême, 
une hypertension intracrânienne, une cécité et parfois 
une débilité mentale, en l'absence d'intervention neu-
rochirurgicale. 
Crouzon (maladie de). Maladie familiale héréditaire, 
se transmettant sur le mode dominant, comportant des 
déformations du crâne et de la face, des troubles ocu-
laires et une arriération mentale. 
Cyanose. Aspect bleuté des téguments à la suite de 
causes très diverses (asphyxie, malformation car-
diaque, méthémoglobinémie, etc.). C'est un des élé-
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ments de l'Échelle Apgar (examen obstétrique som-
maire). 
D 
Dandy-Walker (malformation de). Variété particu-
lière d'hydrocéphalie malformative caractérisée par 
l'association d'une agénésie du vermis cérébelleux et 
l'imperforation des trous de Luschka et de Magendie. 
De La Chapelle (syndrome de). Syndrome 10 à 15 
fois moins fréquent que le syndrome de Klinefelter, 
de phénotype très comparable à ce dernier, mais avec 
une taille inférieure et une gynécomastie inconstante. 
Les testicules ont un aspect histologique intermé-
diaire entre celui observé dans le syndrome de 
Klinefelter et celui du syndrome de Del Castillo. Il 
n'y a pas de modification des dermatoglyphes. La 
psychasthénie est fréquente mais sans agressivité ni 
tendance psychotique. 
De Lange (syndrome de). Maladie familiale décrite 
par Cornélia de Lange, comportant une arriération 
mentale profonde un nanisme, une microcéphalie, 
une pilosité importante, une cyanose péribuccale, des 
troubles extra-pyramidaux et des déformations digi-
tales. 
Diéthylstilbestrol (DES). Œstrogène de synthèse. 
Fut utilisé dans les années 50 pendant la grossesse, 
produisant des déformités (ex: masculinisation) et 
cancers affectant la descendance. 
Dysarthrie. Difficulté de parole résultant d'une para-
lysie ou d'une ataxie des muscles des organes de la 
phonation (langue, lèvres, voile du palais, larynx). Il 
s'agit d'un trouble purement moteur de la parole, 
alors que 1' aphasie motrice touche plus spécifique-
ment la production de certains phonèmes. 
Dysgénésie. Anomalie de développement d'un 
organe ou d'un tissu en cours de formation, quelle 
qu'en soit la cause, et aboutissant à une insuffisance, 
une atrophie, une absence de différenciation ou une 
déformation. Voir Dysplasie. 
Dysphonie. Perturbation de l'émission des sons non 
articulés (voisements) aussi bien que la parole, et non 
de la réalisation arthrique elle-même, mais pouvant 
accompagner certaines dysarthries (ex: voix chucho-
tante, voix grêle, etc.). 
Dysplasie. Trouble congénital du développement 
d'un ou de plusieurs organes (polydysplasie) entraî-
nant des difformités. Voir Dysgénésie. 
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E 
Éclampsie. Étymologiquement, signifie «faire explo-
sion». Terme presque uniquement utilisé pour dési-
gner l'état convulsif observé au cours de la grossesse, 
près de l'accouchement ou pendant. L'éclampsie cor-
respond à une véritable crise épileptique, consé-
quence de troubles métaboliques. C'est un léger 
facteur de risque de troubles du développement de la 
descendance. 
Encéphalocèle. Hernie crânietme d'un sac méningé 
contenant du liquide céphalorachidien et du tissu ner-
veux encéphalique. Est fréquemment associé à la 
déficience intellectuelle. 
Encéphalopathie. Nom donné à un ensemble de 
troubles cérébraux, sans comporter de lésions céré-
brales caractéristiques. La cause est généralement 
inconnue. 
Encoprésie. Émission de selles chez l'enfant de plus 
de 3 ans, en dehors des normes de propreté sociales . 
et en l'absence de lésions neurologiques. Elle fait 
typiquement partie d'un tableau de régression 
affective. 
Épicanthus. Repli cutané plus ou moins marqué 
masquant 1' angle interne de 1' œil chez certains sujets 
tout à fait normaux, mais aussi chez certains défi-
cients mentaux (notamment les trisomiques 21). 
Aussi désigné sous le nom de «pli épicanthique » ou 
«mongolique». La dernière appellation est désuète. 
Épigenèse. Doctrine opposée à celle de la préforma-
tion selon laquelle le développement du corps est 
déterminé par l'interaction des gènes avec l'environ-
nement. Elle affirme que l'ADN constitue le plan de 
construction de l'organisme, mais que la manière 
dont se développe finalement l'organisme dépend de 
facteurs environnementaux. 
Euploïdie. Caractère des noyaux ou des cellules qui 
possèdent un nombre égal chacun des n chromo-
somes qui composent le génome. Chez l'humain 
normal, donc euploïde, on observe 23 paires de 
chromosomes. 
F 
Falta (syndrome de). Caractérisé par des troubles 
mentaux délirants, hallucinatoires, avec autisme, 
défaut d'initiative et de mise en train, associés à un 
eunuchoïdismec tardif :avec. hypothyroïdie, .évoluant 
··'l'Fd a:1:achnàk. 
G 
Gaucher (maladie de). Anomalie héréditaire du 
métabolisme cérébral des lipides, comportant dans la 
forme aiguë du nourrisson un syndrome pseudo-bul-
baire, une hypertonie musculaire diffuse et un retard 
psychologique avec apathie et indifférence, associés 
à une splénomégalie, une pigmentation dermique et 
des lésions osseuses. 
Gonosome. Chromosome responsable de la détermi-
nation génétique du sexe. Les deux gonosomes sont 
le X et le Y, la paire XY déterminant le mâle et la 
paire XX la femelle. Voir Autosome. 
H 
Hallucination. Perception sans objet. Peut être rudi-
mentaire (acouphènes, phosphènes) ou complexe (les 
voix entendues par les schizophrènes) ou même être 
de nature plutôt cognitive (paramnésie reduplicative 
dans le syndrome de Capgras). 
Hartnup (maladie de). Maladie du trouble du méta-
bolisme du tryptophane, comportant des manifesta-
tions cutanées pellagroïdes et de photosensibilité, une 
ataxie cérébelleuse évoluant par poussées et une dété-
rioration mentale progressive. En 1' absence de traite-
ment on peut voir apparaître des hallucinations ou un 
délire. 
Helier (Démence de). Helier a décrit une forme spé-
ciale de démence infantile apparaissant vers 3 ans, 
faite de régression, de troubles du langage importants, 
associés à de l'angoisse et évoluant vers un état de 
stupidité avec conservation d'un faciès intelligent. 
Homéotique. Qualifie des gènes dont la mutation 
résulte, chez les invertébrés, de la transformation d'un 
organe en un autre. Exemple: la mutation ophtal-
moptera provoque l'apparition d'une aile à la place de 
l'œil. Se distingue de pléiotrope (voir Pléiotrope). 
Hunter (maladie de). Variété de mucopolysacchari-
dose qui s'accompagne, comme la maladie de Hurler, 
d'une élimination urinaire de quantités importantes de 
chondroïtine-sulfate B et d'héparine sulfate, mais qui 
s'en distingue par une transmission récessive liée au 
sexe, l'absence d'opacités cornéennes et une évolu-
tion moins sévère. 
Hurler (maladie de). Lipidochondrodystrophie fami-
liale héréditaire, comportantun nanisme diffonne avec 
cyphose (gargouillisme), une hépatosphénomég~e. 
des hernies, .une. opacifièation. .cornéenne~ bilatérale;:. 
::,·nc.m:s!:ani:~:~·rt!aid~·'P::'rlx.!gnom~iü.:Jtk: .. !ùr:e<::ri:kration 
intellectuelle importante et une élimination excessive 
dans les urines de muccopolysaccharides acides. 
Hydrocéphalie. Accumulation excessive de liquide 
céphalorachidien dans la tête. Peut être dûe à une 
obstruction du passage du liquide céphalorachidien 
n'importe où, des plexi choroïdiens jusqu'aux 
vénules émergeant du système nerveux. Chez le 
jeune enfant la distension ventriculaire entraîne une 
augmentation parfois considérable du volume de la 
boîte crânienne et des degrés variables de débilité 
mentale. Chez le grand enfant et l'adulte, l'hydrocé-
phalie peut entraîner une régression intellectuelle. 
Il existe plusieurs traitements, dont le drain chirur-
gical. 
lmpersistance motrice. Incapacité d'initier un mou-
vement sur commande verbale et de le maintenir, à la 
suite d'une atteinte frontale ou diffuse (ex: souffler 
une chandelle, garder les bras en croix les yeux fer-
més, etc.). 
Incontinentia pigmenti. Dermatose dysembryopla-
sique rare frappant exclusivement les sujets de sexe 
féminin, débutant dès la naissance par l'apparition de 
macules érythémateuses et de petites bulles, souvent 
suivie d'une éruption de papules lichénoïdes et kéra-
tosiques, et surtout caractérisée par une pigmentation 
du tronc et des membres en éclaboussures, générale-
ment bilatérale et symétrique (maladie de Bloch-
Sulzberger). 
J 
Joubert (syndrome de). Syndrome, observé chez 
l'enfant, caractérisé par des épisodes d'hyperpnée, 
des mouvements oculaires anormaux, un retard psy-
chomoteur, une agénésie du vermis cérébelleux, et 
paraissant génétiquement transmis de façon récessive 
autosomique. 
K 
Kleine-Levin (syndrome de). Syndrome d'étiologie 
inconnue caractérisé par l'association chez l'adoles-
cent de sexe masculin d'accès d'hypersomnie de 
· quelques jours à quelques semaines et d'une poly-
~hagie survenant au moment des périodes de réveil. 
A ces deux signes, s'ajoutent des troubles du com-
portement (agressivité, appétit sexuel exagéré). 
GLOSSAIRE 483 
Krabbe (Leucodystrophie de). Maladie du métabo-
lisme de la myéline débutant dans la première année, 
évoluant rapidement vers un tableau de tétraplégie 
spasmodique avec spasmes toniques et une dégrada-
tion intellectuelle profonde. 
L 
Laurence-Moon-Bardet-Biedl (syndrome de). 
Syndrome polymalformatif caractérisé par l'associa-
tion d'une rétinite pigmentaire, d'une obésité, d'un 
retard intellectuel, d'une syndactylie ou d'une poly-
dactylie, une obésité, des troubles génitaux, et d'un 
hypogonadisme hypogonadotrophique. 
Leigh (syndrome de}. Encéphalopathie mitochon-
drienne nécrosante subaiguë du jeune enfant carac-
térisée cliniquement par une ataxie, des convulsions, 
des paralysies oculomotrices et une détérioration 
psychomotrice conduisant au décès en quelques 
mois ou années. Le foie et les reins sont souvent 
touchés. 
Lesch-Nyhan (syndrome de). Encéphalopathie 
hyperuricémique du garçon liée à un déficit en hypo-
xanthine-guanine- phosphoribosyl-transférase dont le 
trouble le plus spécifique est un comportement auto-
mutilateur par morsure de la langue, des lèvres et des 
doigts dans un contexte de détérioration globale avec 
athétose. 
Lowe (syndrome de). Maladie d'origine génétique 
due à un trouble du métabolisme des protides, surve-
nant chez le garçon, comportant des anomalies ocu-
laires (cataracte, glaucome), cérébrales et rénales, 
associées à une hypotonie et à un retard statural et 
mental plus ou moins marqué. 
Lupus érythémateux disséminé (LED). Affection 
auto-immune inflammatoire du tissu conjonctif affec-
tant surtout la femme, et qui provoque, entre autres 
dégâts, une éruption cutanée hémorragique du visage 
(masque de loup). Affecte aussi les reins, le cerveau, 
le péricarde, les articulations. 
M 
Méiose. Processus par lequel les paires de chromo-
somes que contiennent les cellules reproductrices 
mâles et femelles se séparent pour former le sperme 
et l'ovule (gamétogenèse). En ce faisant, une cellule 
diploïde (à 46 chromosomes), aboutit à la formation 
de deux cellules haploïdes (à 23 chromosomes). 
Méthylphénidate (Ritaline®). Neurostimulant non 
convulsivant administré par voie buccale ou parenté-
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raie, dont l'activité est supérieure à celle de la caféine. 
Utilisé dans le traitement de l'enfant hyperactif pour 
réduire son agitation et augmenter sa capacité d'atten-
tion. 
Micrognathie. Insuffisance, congénitale ou acquise, 
du développement de la mandibule (menton retiré ou 
hypoplasique). C'est un signe pouvant n'être associé 
à aucune autre anomalie, mais pouvant aussi s'asso-
cier à des anomalies diverses telles celles formant le 
syndrome d'alcoolisme fœtal. 
Moebius (syndrome de). Syndrome congénital com-
portant une diplégie faciale centrale, une paralysie de 
la latéralité du regard, un trouble du sommeil impor-
tant dûs à une hypoplasie des noyaux du VI et du VII 
et autres aplasies (variables) de la protubérance. 
Myéline. Isolant lipidique entourant un axone. Subs-
tance formée par des cellules accessoires ( oligoden-
droglies ou cellules de Schwann). La présence de cet 
isolant accroît la vitesse de conduction de l'influx 
nerveux. 
N 
Neurofibromatose (maladie de Recklinghausen). 
Maladie familiale comportant des troubles pigmen-
taires (taches «café au lait») et tumoraux cutanés, et 
des tumeurs des nerfs et parfois du cerveau. Elle est 
parfois accompagnée d'une débilité mentale modérée 
et de troubles du caractère et du comportement. 
Névrose. Terme considéré désuet par DSM-IV, mais 
encore souvent utilisé. Trouble émotionnel articulé 
sur l'angoisse. Conçu en psychanalyse comme désor-
dre psychologique sans trouble grave de la cons-
cience, comportant des complexes refoulés dans 
l'inconscient et facteurs de troubles psychosoma-
tiques. Se distingue de psychose par sa phénoméno-
logie moindre et son héritabilité modeste. 
Noonan (Syndrome de). Affection génétique à trans-
mission autosomique dominante s'observant aussi 
bien chez le garçon que chez la fille, comportant un 
syndrome dysmorphique rappelant celui du syndrome 
de Turner et une sténose de 1' artère pulmonaire. Le 
caryotype est normal. La fonction gonadique est 
variable: il peut y avoir agénésie gonadique, mais une 
fertilité normale peut aussi être observée. L'intelli-
gence est légèrement déficiente. 
0 
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maintien des organes sexuels chez la femme, les 
caractères sexuels secondaires et les glandes mam-
maires ainsi que certaines fonctions de l'utérus et des 
organes accessoires, particulièrement la prolifération 
de l'endomètre, le développement de la caduque uté-
rine et les modifications cycliques du col et du vagin. 
Il joue des rôles structurants (dès l'enfance et la 
puberté) et modulants (cycle menstruel) importants 
dans le comportement féminin. 
Ontogenèse. Développement de l'individu à tout 
point de vue, psychologique, morphologique, etc. 
S'oppose à phylogenèse (voir Phylogenèse). 
Onycophagie. Comportement relativement compul-
sif consistant à se ronger les ongles. Est associé à 
l'enfance mais peut persister. Manifestation d'an-
xiété. 
p 
Pelizaeus-Merzbacher (maladie de). Leucodys-
trophie hérédofamiliale prédominant chez les garçons, 
débutant dès 1 'enfance, comportant une sympto-
matologie extrapyramidale et une évolution démen-
tielle fréquente. 
Phénylcétonurie (PKU). Anomalie héréditaire trans-
mise de manière mendélienne autosomique récessive. 
· Causée par l'absence d'une enzyme nécessaire pour 
métaboliser l'acide aminé phénylalanine. En l'ab-
sence de traitement (régime à faible teneur en phény-
lalanine), la phénylalanine s'accumule et entraîne un 
sérieux retard dans le développement cérébral avec 
atteinte intellectuelle. 
Phénytoïne. Anticonvulsivant dérivé de l'hydantoïne 
habituellement administré par voie buccale. À long 
terme, il est neurotoxique. Ses effets tératogènes sont 
reconnus. 
Phylogenèse. Formation de l'espèce par mutations et 
sélections successives. Contrairement au concept d'on-
, togenèse qui comporte un sens psychologique, le 
concept de phylogenèse est essentiellement biologique. 
Pickwick (syndrome de). Syndrome d'origine 
encore imprécise comportant dans sa forme typique 
une obésité considérable avec polyphagie, une som-
nolence continuelle, une respiration périodique, une 
hypoventilation alvéolaire, une polyglobulie secon-
daire et une insuffisance ventriculaire droite. L'en-
semble de la symptomatologie régresse parfois sous 
l'effet de l'amaigrissement. · 
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de Wernicke (à gauche). Il a une importance majeure 
dans la compréhension du langage. 
Plaque neurale. Élaboration de l'ectoblaste surve-
nant après la gastrulation au niveau de la partie dor-
sale de 1' embryon. Se déprime en gouttière puis 
s'invagine, pour constituer le névraxe. 
Pléiotrope. Capacité d'un gène à influencer plusieurs 
traits distincts du phénotype. Exemple: l'anémie fal-
ciforme, une maladie héréditaire a de multiples effets 
néfastes sur différents systèmes corporels : cœur, 
reins, cerveau, etc. S'oppose à homéotique (voir 
Homéotique ). 
Prader-Labhart-Willi (syndrome de). Nanisme, 
obésité, arriération mentale, insuffisance génitale 
(cryptorchidie chez le garçon) et diabète. L'affection 
peut comporter dès le premier âge une hypotonie 
sévère. Provient d'une cassure chromosomique de 
la région 15q découlant d'un gène (paternel seule-
ment). 
Prognathie. Position trop antérieure des bases 
osseuses maxillaires inférieures ou supérieures 
(mâchoire trop avancée et proéminente). Est liée à 
certains syndromes héréditaires ou chromosomiques 
(ex: syndrome d' Angelman). 
Psychose. Désordre psychologique avec trouble 
grave de la conscience (ex: délires), synonyme de 
maladie mentale ou psychiatrique. Comporte aussi 
souvent hallucinations perceptives. Se distingue de 
névrose (voir Névrose). 
R 
Rett (syndrome de). Grave désordre neurologique 
qui provoque un handicap mental associé à une infir-
mité motrice progressive, après une période de 
croissance normale. Il serait une des causes les 
plus fréquentes de handicap mental · chez les 
filles. L'origine génétique X-liée apparaît la plus pro-
bable. 
Rubéole. Maladie infectieuse et contagieuse, géné-
ralement bénigne, immunisante, causée par un virus 
de la famille des Togaviridae (genre Rubivirus) et qui 
se transmet par voie aérienne ou transplacentaire. 
Les principaux symptômes sont fièvre, gonflement 
des ganglions lymphatiques du cou et éruption 
cutanée de macules rosées sur tout le corps. La 
rubéole maternelle peut engendrer chez le fœtus une 
encéphalopathie grave avec débilité mentale subsé-
quente. 
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Stéroïde. Se dit de toute substance dérivée du cyclo-
pentago-perhydrophénantrène (corticoïde, œstrogène, 
androgène, progestatif). Constitué de quatre anneaux 
de carbone reliés entre eux. Les stéroïdes hormonaux 
sont dérivés des stérols, isolés à partir de glandes 
endocrines (corticosurrénales, ovaire, testicule, pla-
centa) et déterminent presque entièrement la diffé-
rentiation sexuelle des mammifères. 
Strabisme. Manque de coordination musculaire 
empêchant la direction convergente des yeux vers 
un même objet rendant impossible la vision binocu-
laire. 
Sturge-Weber (maladie de). Affection du groupe 
des phacomatoses comportant un angiome plan de la 
face, dans le territoire sensitif du nerf trijumeau, avec, 
du même côté, une atrophie et des calcifications du 
cortex cérébral et un angiome méningé. Cette mala-
die justifie parfois l'hémisphérectomie (excision de 
l'hémisphère cérébral) chez le nourrisson. 
T 
Toxoplasmose. Infection parasitaire, comportant dans 
sa forme congénitale une hydrocéphalie, des convul-
sions, une choriorétinite, une cataracte et des calcifi-
cations intracrâniennes. L'arriération mentale est très 
fréquente. 
Trichotillomanie. Manie compulsive de s'arracher 
les cheveux ou les poils. Est associé à l'anxiété et 
affecte davantage le sexe féminin. 
u 
Urines à odeur de sirop d'érable (maladie des). 
Encéphalopathie sévère à début néonatal avec convul-
sions, état stuporeux, rigidité, une odeur particulière 
des urines rappelant le sirop d'érable ou le sucre brûlé 
et une excrétion urinaire de grandes quantités d'acides 
cétoniques. 
w 
Wilson (maladie de). Maladie à transmission 
Mendélienne, comportant un trouble du transport du 
cuivre dans tout l'organisme avec accumulation de ce 
métal dans le foie, le cerveau, l'appareil oculaire et 
les reins. Cette accumulation se détecte cliniquement 
en ophtalmoscopie de la rétine. Ce phénomène entraî-
ne des troubles moteurs et une cirrhose hépatique. La 
maladie peut être grandement améliorée par des 
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médicaments qui captent le cuivre (médicaments 
« chélateurs ») et 1' éliminent par les urines. 
z 
Zygote. L'œuf fertilisé: la cellule unique, formée par 
la fusion des gamètes mâle et femelle, et qui se divise 
de nombreuses fois pour former un embryon. 
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Infection, 26, 28, 31, 71, 73, 126, 159, 206,217, 233-234, 
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376, 389, 392-393 
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164 
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137,149,152,165,209,215-222,247-255,279-280, 
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327,348,359,376,384-39.0 
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156,166,187,189,209,219,240,248,260-261,266-
267,300,310,318,329,368,395,398,402,435 
Psychotrope, 71-72,152,155-156,214,262,267-269, 
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273, 286-287, 311, 348, 399 
Sclérose tubéreuse, 189, 217, 327, 347, 374, 377, 389 
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